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Resumen

Introduccidn: Reporte de un caso clinico de vas-
culitis de rama escarchada bilateral hemorragica
con exudados perivasculares en un hombre de 28
afos de edad sin antecedentes, con disminucién
repentina de la visién de ambos ojos sin hallazgos
sugestivos de patologia primaria.

Caso clinico: Se presenta el caso de un hombre de
28 aflos de edad que consultd por pérdida de agu-
deza visual de ambos ojos con un episodio febril de
origen desconocido como prédromo. Al examen
oftalmoldgico se encontraron signos de vasculitis
con hemorragias perivasculares en ambos ojos. Se
realizaron estudios complementarios tanto oftal-
moldgicos como sistémicos, pero no se encontr6
ningtin elemento sugestivo de una patologia pri-
maria como causa de la vasculitis. Se le diagnostico
entonces vasculitis de rama escarchada idiopatica
de la retina basado en los hallazgos fundoscopicos
y mediante la retinofluoresceinografia.
Conclusidn: Es escasa la informacion que existe
en la literatura sobre esta patologia, por lo cual el
diagnostico final generalmente se hace de forma
tardia, retrasando también un tratamiento oportu-
no. De ahi radica la importancia de tener en cuen-
ta este tipo de afecciones en pacientes previamente
sanos, sin sintomas asociados, que presentan dis-
minucién aguda de la vision y vasculitis hemorra-
gica al fondo de ojos.

Palabras clave: vasculitis hemorragica en rama es-
carchada, vasculitis idiopatica bilateral de retina,
retinitis bilateral idiopatica.
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Idiopathic bilateral frosted branch
hemorrhagic vasculitis

Abstract

Introduction: We have reported here an unusually
severe case of bilateral frosted branch angiitis with
hemorrages and exudates surrounding the retinal
veins in a previously healthy 28-year old man who
presented with significantly reduced vision in both
eyes, with no findings of primary pathology.
Clinical case: We present the case of a 28-year-old
man who consulted for loss of visual acuity in both
eyes with a febrile episode of unknown origin as
a prodrome. Ophtalmologic examination revealed
signs of vasculitis with perivascular hemorrages in
both eyes. Complementary ophtalmological and
systemic studies were performed, but no findings
suggestive of a primary pathology as the cause of
the vasculitis were found. The diagnosis of idio-
pathic acute frosted branch angiitis was based on
retinal vasculitis associated with retinal edema
and hemorrhages, confirmed using fluorescein an-
giography.

Conclusion: There is little information in the
literature on this pathology, which is why the fi-
nal diagnosis is usually made late, also delaying
timely treatment. Hence the importance of taking
this type of conditions into account in previously
healthy patients, without associated symptoms,
who present acute drecrease in vision and retinal
vasculitis.

Key words: hemorrhagic vasculitis in frosted
branch, idiopathic bilateral retinal vasculitis, idio-
pathic bilateral retinitis.

Angeite hemorragica bilateral idiopatica
de vasos congelados

Resumo

Introdugdo: Relato de um caso clinico de angeite
hemorragica bilateral de vasos congelados com ex-
sudatos perivasculares em um homem de 28 anos,
sem antecedentes, com diminui¢do subita da visao
em ambos os olhos sem achados sugestivos de pa-
tologia primdria.

Caso clinico: Apresentamos o caso de um homem
de 28 anos que consultou por perda de acuidade
visual em ambos os olhos com um episddio febril

de origem desconhecida como prédromo. O exa-
me oftalmoldgico revelou sinais de vasculite com
hemorragias perivasculares em ambos os olhos.
Foram realizados estudos complementares oftal-
moldgicos e sistémicos, mas nenhum elemento
sugestivo de patologia primdria como causa da
vasculite foi encontrado. Ele foi entdo diagnostica-
do com angeite retiniana de vasos congelados idio-
patico com base em achados fundoscdpicos e por
retinofluoresceinografia.

Conclusao: Ha pouca informagdo na literatura
sobre esta patologia, razdo pela qual o diagnosti-
co final costuma ser feito tardiamente, retardando
também o tratamento oportuno. Dai a importancia
de ter em conta este tipo de condigdes em doentes
previamente saudaveis, sem sintomas associados,
que apresentam diminui¢do aguda da visao e vas-
culite hemorragica no fundo dos olhos.
Palavras-chave: angeite hemorragica de vasos
congelados, vasculite retiniana idiopatica bilateral,
retinite idiopatica bilateral.

Introduccion

La angeitis de rama escarchada (ARE) se carac-
teriza por inflamacién vascular con exudados
perivasculares tanto de arteriolas como vénulas
retinales, asociada en algunos casos a uveitis,
edema retinal y hemorragias retinales, con dis-
minucién consecuente de la agudeza visual. La
ARE tiene una presentacion caracteristica pero
un curso variable que afecta generalmente a nifios
o adultos jovenes'. Estas lesiones fueron descritas
en 1976 por primera vez por Ito y colaboradores
para describir periflebitis bilateral idiopatica de
retina en un nifo de 6 anos®. Los primeros casos
reportados fueron en individuos jévenes sanos
con disminucién aguda de la vision bilateral’. La
ARE puede ser idiopatica en la mayoria de los
casos o secundaria a patologias oculares o sis-
témicas*. En 1997 Kleiner clasificé a los pacien-
tes con ARE en tres subgrupos’: primero, a los
pacientes con leucemia o linfoma como enferme-
dad de base; segundo, el grupo de pacientes con
infecciones virales o enfermedades autoinmunes
asociadas; y por ultimo, aquellos previamente
sanos sin enfermedad asociada, es decir angei-
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tis de rama escarchada aguda idiopatica, siendo
parte de este subgrupo el caso que se presenta
en este articulo.

La ARE se halla como una vasculitis amplia
y bilateral, caracterizada por tener un envaina-
miento severo de la vasculatura retinal con exuda-
cion perivascular importante, lo que da el aspecto
de “ramas de arboles escarchadas” Ademas, puede
tener iritis, vitreitis y también edema retinal.
De manera ocasional se presentan hemorragias
intrarretinales y exudados duros. Solo en casos
de pacientes con enfermedad de Behget se des-
cribieron hemorragias perivasculares de retina 'y
es inusual en pacientes sin enfermedad asociada®.
En semanas posteriores al episodio agudo pueden
describirse microaneurismas.

El objetivo de la presentacion de este caso cli-
nico radica, entonces, en dar mayor conocimiento
de esta patologia con manifestacion inusual de
hemorragias perivasculares sin enfermedad aso-
ciada, a fin de poder diagnosticar y establecer un
tratamiento oportuno a aquellos pacientes con
signos y sintomas compatibles.

Caso clinico

Hombre de 28 afios de edad sin antecedentes
consultd al servicio de oftalmologia del Hospital
Provincial del Centenario por cuadro de 6 dias
de evolucion de visién borrosa en ambos ojos.
Refiri6 dos registros febriles dias previos a la con-
sulta sin otros sintomas asociados.

En la exploracién oftalmoldgica no presen-
taba alteraciones a la evaluacion macroscopica.
Agudeza visual de cuenta dedos a 2 metros en ojo
derecho (OD) y vision cuenta dedos a 3 metros de
ojo izquierdo (OI). A la biomicroscopia presentd
reaccion en camara anterior (++) en ambos 0jos.
Presion intraocular de 12 mmHg en ambos ojos.
El examen fundoscdpico evidencio vasculitis con
hemorragia perivascular en escarcha en retina
inferior en OD, polo posterior y periferia superior
con tortuosidad vascular e isquemia asociado a
edema macular con hemorragia subretinal peri-
macular. En OI, vasculitis en arcada temporal
inferior y en rama de arcada temporal superior
e isquemia con hemorragia perivascular en escar-

cha y edema de macula (fig. 1). Se decidi6 eva-
luacién mediante angiografia con fluoresceina
de 55° (fig. 2a-b) y de 102° (fig. 2c-d) de ambos
ojos que evidenciaba areas de hipofluorescencia
por ausencia de flujo y por bloqueo; filtracién de
contraste en vasos de arcadas temporal superior
y en disco dptico, tortuosidad venosa generali-
zaday turbidez vitrea. Ademas se hizo tomogratia
de coherencia 6ptica (OCT) macular que mani-
festd desprendimiento seroso del neuroepitelio,
concreciones hiperreflectivas en capas externas,
edema macular y aumento de reflectividad con
desorganizaciéon de capas medias de retina en
sector temporal (fig. 3a-b).

Luego de la internacion del paciente se hizo
interconsulta con el servicio de clinica médica
que decidio evaluaciéon mediante laboratorio
inmunolégico e infeccioso (tabla 1) sin hallaz-
gos positivos.

Se decidi6 realizar tomografia axial computada
con contraste de craneo, térax y abdomen, sin
hallazgos sugestivos de patologia primaria.

En conjunto con el servicio de clinica médica
se inicié tratamiento empirico con corticoides
endovenosos durante 3 dias. Al no evidenciarse
mejoria en su agudeza visual a pesar del trata-
miento instaurado luego de 48 horas, se decidié
realizar inyeccién intravitrea de triamcinolona en
ambos ojos. Previo a ella se evalu6 humor acuoso
mediante puncién de cimara anterior con mues-
tra negativa PCR para citomegalovirus, virus her-
pes zoster, varicela y tuberculosis.

Se continud el tratamiento de forma ambu-
latoria con meprednisona 40 mg dia via oral y
prednisolona/fenilefrina topicos. Se indicaron
inyecciones intravitreas de bevacizumab por 3
dosis en ambos ojos.

La agudeza visual fue de 1/10 en ambos ojos
mediante escala de Snellen a los 21 dias de ini-
ciado el cuadro. Se consult6 con el servicio de
reumatologia y se inici tratamiento inmunosu-
presor con micofenolato 2 gramos dia via oral
conforme se fue disminuyendo la dosis sistémica
de corticoide. Se realiz6 panfotocoagulacién en
ambos ojos con seguimiento mediante angiogra-
fia de campo amplio (fig. 4). A las 16 semanas
posteriores del inicio del cuadro, el paciente pre-
sentaba una agudeza visual mejor corregida de
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Figura 1. Montaje de retinografias color de ambos ojos con vasculitis de rama escarchada con componente hemorragico.
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OD. FA 13:28.00 55° ART [HR OS. FA 14:03.01 55° ART [HR

2D, FA 3:06.96 102° ART [HR OS. FA 4:01.25 102° ART [HR

Figura 2. Angiografia con fluoresceina de 55° (A-B) y de 102° (C-D) de ambos ojos que evidencia areas de hipofluorescencia por ausencia de flujo
y por bloqueo, filtracién de contraste en vasos de arcadas temporal superior y en disco dptico, tortuosidad venosa generalizada y turbidez vitrea.
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Figura 3. Tomografia de coherencia 6ptica macular que manifiesta desprendimiento seroso del neuroepitelio, concreciones hiperreflectivas en
capas externas, edema macular y aumento de reflectividad con desorganizacion de capas medias de retina en sector temporal (A-B). O0CT alos 6
meses de seguimiento que evidencia remision del desprendimiento de neuroepitelio y edema, y adelgazamiento de retina en sector temporal (C-D).
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Tabla 1. Analiticas realizadas en liquido cefalorraquideo y en sange.

Muestra de liquido cefalorraquideo  Resultado Muestra de sangre Resultado
Varicela Zoster No detectable  |IgM herpes simple tipo | Negativo
(itomegalovirus No detectable  [IgM herpes simple tipo I Negativo
Epstein Barr No detectable  [lgM citomegalovirus Negativo
Herpes Simplex 1yl No detectable  |IgM Varicela zoster Negativo
Parvovirus B 19 No detectable  [lgM Epstein Barr Negativo
Adenovirus No detectable  [Factor reumatoide Negativo
Enterovirus No detectable ~ [FAN,ANCACyP 3y (4 Negativo
Herpes virus 6 No detectable  [Acanticardiolipinas y anticoagulante ldipico Negativo
Tuberculosis No detectable  [Homocisteina sérica y beta 2 glicoproteina  Negativo
—————————— Dosaje de procalcitonina (ECLIA) Negativo
—————————— HLA B-27 y HLA B-51 Negativo

Figura 4. Angiografia de campo amplio de ambos ojos durante el proceso de panfotocoagulacion con ldser. Amplios sectores de ausencia de flujo,
filtracion desde vasos anormales y spots de laser.
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8/10 de ambos ojos. Se evalu6é nuevamente a los
6 meses mediante OCT (fig. 3c-d) que mostraba
remision del desprendimiento de neuroepitelio
y edema, y adelgazamiento de retina en sector
temporal. A los 12 meses de iniciado el cuadro
el paciente no presentaba ningun tipo de reacti-
vacién y contintia con dosis de mantenimiento
de micofenolato.

Discusion

Se ha presentado un caso donde se considera
como diagnostico que el paciente tuvo una vas-
culitis retinal en escarcha bilateral idiopatica, ya
que presento los signos fundoscopicos e image-
noldgicos caracteristicos, y no tenia enfermedad
sistémica asociada. Cabe destacar que ademas
se evidenciaron hemorragias perivasculares
asociadas, lo cual es inusual en casos de ARE
idiopatica.

La causa de ARE se desconoce: una de las
teorias documentadas sugiere que la patogenia
estaria dada por una hipersensibilidad reactiva
a varios agentes infecciosos"®. Otra hipodtesis
establece una reaccién inmunomediada con
depodsitos de inmunocomplejos en las pare-
des de los vasos en pacientes con enfermedad
inmunoldgica asociada">’. No se ha informado
patogenia aparente en casos de pacientes pre-
viamente sanos.

La mayor parte de las enfermedades autoin-
munes sistémicas pueden causar vasculitis en
retina, aunque habitualmente suelen manifes-
tarse sin hemorragias perivasculares. A su vez
se asocian a manifestaciones extraoculares lo
suficientemente evidentes como para que pueda
orientarse el diagnéstico con la historia clinica y
la exploracidn. Asimismo, la vasculitis de retina
ha sido descrita en amplia variedad de cuadros
infecciosos como sifilis, tuberculosis, enferme-
dad por arafiazo de gato, enfermedad de Lyme,
toxoplasmosis, herpes simple y herpes zoster,
enfermedad de Whipple, rickettsiosis y HIV®>.
Por ultimo cabe destacar que el sindrome anti-
fosfolipidico, asociado o no a lupus eritematoso

sistémico, puede simular una vasculitis al causar
enfermedad veno-oclusiva de retina®.

Se han reportado casos de vasculitis de rama
escarchada con hemorragias perivasculares en
pacientes con enfermedad de Behcet®®. En este
caso se descarta dicha patologia ya que no pre-
senta sintomas ni signos sugestivos de esa enfer-
medad ni hallazgos positivos en laboratorio.

Se debe descartar también en el diagnéstico
diferencial aquellas vasculitis asociadas a enfer-
medades vasculares retinales no inflamatorias
como la retinopatia diabética proliferativa y la
obstruccion de rama venosa®.

Es una patologia que presenta una distri-
bucién bimodal con un pico en la infancia y
el segundo en la tercera década. Con una pre-
ponderancia del 61% en mujeres respecto de
hombres (39%)°. Se suele manifestar con dis-
minucion de la agudeza visual, miodesopsias y
fotopsias. En las tres cuartas partes de la pobla-
cidn afectada se presenta de manera bilateral'~.
La disminucion subsecuente de agudeza visual
puede llegar a la percepcion de luz.

La evaluacién mediante retinofluoresceino-
grafia en estadios tempranos no suele mostrar
alteraciones retinales, hallandose luego exuda-
dos perivasculares y hemorragias® . A su vez,
resulta util la OCT ya que permite evaluar el
engrosamiento de los vasos retinales y el liquido
perivascular en las diferentes capas de la retina'.

Como vimos, al haber tanta variedad de
causas secundarias, es importante realizar una
exhaustiva evaluacion para excluir otras causas
de vasculitis antes de hacer el diagnéstico de
angeitis retinal idiopatica''.

No hay un protocolo de tratamiento defi-
nido para esta enfermedad. La mayoria de los
casos reportados fueron tratados con corticoi-
deslocales y sistémicos, asociado a inyecciones
intravitreas de agentes anti factor de crecimiento
endotelial vascular (anti-VEGF). Se obtuvieron
resultados favorables y posteriormente, segun
evolucién del cuadro, se continta con un tra-
tamiento inmunosupresor” 4.

El prondstico no siempre es favorable ya que
puede presentar complicaciones como oclusio-
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nes arteriales o venosas, formaciéon de mem-
brana epirretinal, fibrosis retinal difusa, hemo-
rragia vitrea y atrofia del nervio 6ptico™’ .

En nuestro caso, al evaluar precozmente el
cuadro nos permitié ejercer un tratamiento
empirico adecuado, arribando a una evolucién
clinica favorable sin consecuencias visuales
significativas.

En conclusion, ante un paciente joven sin ante-
cedentes que presente una disminucion abrupta
de la visién de ambos ojos junto con vasculitis
hemorragica retinal, hay que descartar patologia
asociada y ejercer un tratamiento inmediato, ya
que el tiempo transcurrido es fundamental para
el pronostico visual.
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