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Resumen

Se presenta el caso de un joven de 23 afios sin ante-
cedentes clinicos relevantes que consult6 por dis-
minucion subita de la visién en el ojo derecho de
dias de evolucidn. Se realizé examen oftalmoldgico
y clinico completo para descartar las causas mas
frecuentes de neurorretinitis y se interpreto el cua-
dro como neurorretinitis idiopatica estrellada de
Leber. En este trabajo se repasan conceptos princi-
pales acerca de su diagndstico, evolucion y manejo
a proposito de un caso.

Palabras clave: neurorretinitis, desprendimiento
de retina, edema de papila, estrella macular.

Leber’s idiopathic stellate neuroretinitis
Abstract

We present a case about a 23-year-old young man
with no relevant clinical history, who consulted
due to a sudden decrease in vision in right eye that
had leasted for days. We performed a complete
ophthalmological and clinical examination to rule
out the most common causes of neuroretinitis,
and the condition was finally interpreted as Leb-
er’s stellate idiopathic neuroretinitis. In this paper
we review the main concepts about its diagnosis,
evolution and management based on a case report.
Keywords: neuroretinitis, retinal detachment, op-
tic disc swelling, macular star.
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Neurorretinite estrelada idiopatica de
Leber: caso clinico

Resumo

Apresentamos o caso de um jovem de 23 anos, sem
antecedentes clinicos relevantes, quem consultou
devido a uma diminui¢do stbita da visdo no olho
direito que perdurava ha dias. Foi realizado exame
oftalmoldgico e clinico completo para descartar as
causas mais comuns de neurorretinite e a condi-
¢ao foi interpretada como neurorretinite estrelada
idiopatica de Leber. Neste trabalho sao revisados os
principais conceitos sobre seu diagnostico, evolugao
e manejo em relagdo a um caso.

Palavras-chave: neurorretinite, descolamento de
retina, papiledema, estrela macular.

Introduccion

La neurorretinitis idiopdtica estrellada de
Leber (NEIL) es una patologia poco frecuente.
Los pacientes presentan alteracién de la vision
que puede ser leve o llegar a manifestarse como
percepcion luminosa'? Los sintomas de papili-
tis pueden o no estar acompanados por un des-
prendimiento de retina exudativo peripapilar que
suele resolver al cabo de unas semanas, momento
en que aparece la estrella macular caracteristica.
La NEIL suele resolver espontaneamente y su
etiologia sigue siendo desconocida’.

La edad media de presentacion es de 30 anos,
aunque se han reportado casos en nifos*. Si bien
la causa suele ser idiopatica, se deben descartar las
causas infecciosas como sifilis, Lyme, Bartonella,
entre otras.

Su fisiopatologia es autoinmune, probable-
mente inducida por un agente viral' que provo-
carfa exudados lipidicos y un exudado seroso
que luego de su reabsorcion da lugar a la estrella
macular® >, Luego de desaparecer esta ultima
puede dejar defectos inocuos en el epitelio pig-
mentario retinal’.

Por lo tanto, el objetivo es realizar una breve
revision de esta patologia utilizando como ejem-
plo nuestro caso clinico.

Caso clinico

Paciente masculino de 23 afios sin antecedentes
relevantes que consulté por disminucion subita e
indolora de agudeza visual unilateral de 3 dias de
evolucion.

Al examen presento agudeza visual mejor corre-
gida (AVmc) de 1/10 en ojo derecho (OD) y 10/10
en ojo izquierdo (OI). La biomicroscopia no mos-
tr6 anomalias. La PIO fue de 12 mmHg en ambos
0jos (AO). En el fondo de ojos del OD se observd
una alteracion del brillo macular, dilatacion vas-
cular, ligera borrosidad del borde papilar nasal y
hemorragias aisladas perifoveales. El examen del
ojo izquierdo fue normal.

En la tomografia de coherencia 6ptica (OCT) se
evidenci6 desprendimiento seroso del neuroepi-
telio a nivel macular y edema de papila (fig. 1a).

Se interconsultd con infectologia y en con-
junto se interpreté el cuadro como neurorretinitis
infecciosa. Se solicito perfil infeccioso para HIV,
HCV, HBV, sifilis, hepatitis, CMV, serologia para
Bartonella henselae, entre otras, y se inici6 trata-
miento empirico para esta ultima con rifampicina
600 mg/dia, trimetoprima-sulfametoxazol 800/160
mg cada 12 horas y metilprednisona 60 mg/dia
por via oral.

Ellaboratorio no present? alteraciones, excepto
una proteina C reactiva y velocidad de sedimenta-
cion elevadas. El perfil sérico infeccioso fue nega-
tivo y se descartd tuberculosis, pero se decidié en
conjunto con infectologia completar el tratamiento
empirico instaurado para Bartonella henselae y
Toxoplasma gondii por 6 semanas.

La RMN de cerebro evidencié aumento de inten-
sidad del nervio éptico derecho, refuerzo a nivel
de la retina derecha y un nervio 6ptico izquierdo
que impresiond presentar refuerzo poscontraste
de aspecto inespecifico (fig. 2).

En el OD el potencial evocado visual por damero
mostré ausencia de respuesta evocada y por flash,
respuesta de latencias adecuadas y morfologia
hipovoltada con respecto del ojo contralateral.

El cuadro evolucion¢ al cabo de una semana
en el ojo afectado con un desprendimiento retinal
periférico inferior asociado a aumento del edema
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Figura 1. Secuencia de OCT macular .A) En la primera consulta realizada se evidencia desprendimiento neuroepitelio seroso macular marcado
asociado a hemorragias perifoveales. B) 13 dias de evolucion con disminucion marcada del desprendimiento retinal seroso. C) Retina aplicada con

granularidad macular.

de papila y disminucién del edema macular. Se
adoptd una conducta expectante por interpre-
tarse como parte del cuadro inflamatorio.

El desprendimiento periférico resolvié al cabo
de un mes y luego de ese tiempo se observo la apa-
ricién de multiples lesiones hipopigmentadas en
retina periférica inferior que con el correr de las
semanas disminuyeron en tamafio y en nimero.

A los 3 meses, el edema macular resolvi6 de
forma completa dejando una irregularidad resi-
dual a nivel del epitelio pigmentario de la retina
evidenciada en la OCT y un area de aspecto gra-

nular a nivel macular; se acompaiié de una dis-
minucion significativa del edema papilar del OD
con una AVmc OD 9/10 (fig. 1b y c). Luego de
8 meses de seguimiento, el paciente alcanz6 una
AVmc de 9/10 en el ojo afectado y no volvié a
presentar cuadros similares.

Discusion

La neurorretinitis es una afeccién poco comun
del disco 6ptico y retina peripapilar, y esta definida
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Figura 2. RMN de SNC y ambas orbitas cortes finos. A) T1. B) T2. Se evidencia aumento de intensidad del nervio éptico derecho en secuencias T2
con supresion grasa, refuerzo a nivel de retina derecha y refuerzo poscontraste inespecifico.

por la triada de pérdida de vision, edema del disco
optico y estrella macular. Es un término utilizado
para describir un hallazgo pero no indica una etio-
logia especifica®*.

La fisiopatogenia involucra un proceso inflama-
torio con filtracion de los vasos del disco dptico
que provoca un desprendimiento seroso seguido
de la formacion de exudados duros caracteristicos
con un patron estrellado*.

El diagnostico diferencial incluye retinopa-
tia hipertensiva, papiledema, neuropatia dptica
isquémica anterior, papilopatia diabética, tumo-
res discales y yuxtapapilares y etiologias toxicas**.
Sin embargo, muchos de los procesos patoldgicos
diferenciales tienden a ser de naturaleza bilateral,
a diferencia de la neurorretinitis. Ante su sospe-
cha clinica se deben realizar estudios adicionales
y descartar diagndsticos diferenciales, entre éstos,
causas infecciosas inicialmente para adecuar el tra-
tamiento antibiético’.

Actualmente no existe un consenso establecido
acerca del tratamiento 6ptimo de esta entidad dada

la amplia variedad de etiologias posibles, una pre-
valencia poco comun y por tratarse en su mayoria
de casos autolimitados. Si se halla un microor-
ganismo o enfermedad causante es necesario
tratarlo®.

Se acepta que los casos idiopaticos se resolveran
espontdneamente; sin embargo, no existe evidencia
concluyente que determine el mejor tratamiento®.

Existen reportes del uso de corticosteroides en
la etapa aguda sin un efecto claro’. Sin embargo, en
los casos de neurorretinitis idiopatica recurrente se
demostroé el beneficio de tratarlos con inmunosu-
presion profilactica a largo plazo, lo que reduciria
el nimero de recurrencias®.

En este caso se decidié completar el trata-
miento antibidtico y corticoides luego de consi-
derar que la causa infecciosa de neurorretinitis
mas prevalentes en nuestro medio es la Bartonella
henselae, que se diagnostica por medio de ELISA
o inmunofluorescencia indirecta, y Toxoplasma
gondii, que se diagnostica por prueba de agluti-
nacion en latex o Western blot*'?. Finalmente,
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habiendo descartado serolégicamente otras cau-
sas infecciosas habituales —y por sus caracteris-
ticas y evolucion anatomo-clinica— se interpretd
el cuadro como una neurorretinitis idiopatica
estrellada de Leber.

Luego de 8 meses de seguimiento, el paciente
alcanzé una AVmc de 9/10 en el ojo afectado y
no volvid a presentar cuadros similares.

Conclusion

En caso de hallarse frente a un paciente con
un cuadro compatible con una neurorretinitis, se
debe realizar inicialmente un examen exhaustivo
de forma sistémica e interdisciplinaria, como en
el caso presentado. Se deben descartar priorita-
riamente causas por las que el paciente corra un
riesgo para su vida o para su vision.

Este proceso requiere, ante la sospecha clinica,
de los estudios complementarios que se conside-
ren necesarios, analisis de laboratorio y valora-
cidn por otras especialidades que complementen
el enfoque del oftalmologo.
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