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1. CONSIDERACIONES GENERALES

1.1. RECUERDO ANATOMICO
La #ivea es una tinica vascular, muy pigmentada que esta situada entre la

lamina corneoescleral por fuera y la retina por dentro. Anatomicamente se divide
en tres partes: el iris, el cuerpo ciliar y la coroides (Figura 9.1).
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El iris es un diafragma musculovascular de 12 mm de didmetro, posee una
apertura central denominada pupila y divide al segmento anterior del ojo en dos
compartimentos, la cdmara anterior y la camara posterior, que contienen el humor
acuoso. El cuerpo ciliar es una estructura triangular de 6 mm de longitud (formada
fundamentalmente por los musculos ciliares), se extiende desde la raiz del iris
hasta la coroides y ora serrata y se divide en dos partes, los 2 mm anteriores o pars
plicata (donde se ubican los procesos ciliares, encargados de la produccion de
humor acuoso) y los 4 mm posteriores o pars plana. La coroides es una lamina
vascular (formada principalmente por vasos sanguineos), pigmentada, muy fina
(0.2 mm) que se localiza entre la esclera y la retina, extendiéndose desde la ora
serrata hasta el nervio optico. El grado de pigmentacion de la coroides determina
el color del fondo de ojo, pues la retina es una estructura transparente.

El riego sanguineo del iris proviene del circulo arterial mayor, formado
por la unidon de las arterias ciliares posteriores largas y las arterias ciliares
anteriores. El aporte vascular del cuerpo ciliar proviene de las arterias ciliares
posteriores largas mientras que el de la coroides proviene de las arterias ciliares
anteriores y posteriores. Los musculos del iris estan inervados por el sistema
nervioso autébnomo (el musculo esfinter del iris por el sistema nervioso
parasimpatico y el dilatador del iris por el simpatico) y la inervacion sensitiva del
cuerpo ciliar procede de los nervios ciliares.

La uvea, junto al cerebro, placenta y testes carece de drenaje linfatico.
Debido a esta disposicion anatomica e histoldgica al globo ocular y a la ivea, en
particular, se le ha atribuido una disposicion privilegiada tanto para la localizacion
de las lesiones inflamatorias como para la respuesta inmune.

Aunque la funcién primaria de la Gvea es el aporte nutritivo del globo
ocular, también contribuye a la refraccion ocular (control de la pupila y
acomodacion del cristalino por los musculos del iris y del cuerpo ciliar) y al
drenaje del humor acuoso (contraccion de la porcion longitudinal del musculo
ciliar).

1.2. CONCEPTO Y DEFINICIONES

El término uveitis se aplica a todo proceso inflamatorio del tracto uveal
(iris, cuerpo ciliar, coroides) que en ocasiones involucra a otras estructuras vecinas
como el trabeculum, la retina, el cuerpo vitreo, el endotelio corneal y la papila.
Ademas de la frecuente imprecision de los limites anatomicos del proceso
inflamatorio, existe una gran heterogeneidad en su expresion clinica y una amplia
gama de enfermedades asociadas. Desde un punto de vista patogénico se admite
que, tanto la inflamacion inicial como la persistencia de la misma, es el resultado
de una compleja combinacién de factores genéticos, ambientales e inmuno-

178



Uveitis

logicos. Aunque los mecanismos patogénicos no son del todo bien conocidos, se
acepta que el sistema inmune tiene una participacion activa, destacando de manera
especial el papel de los linfocitos T y de los antigenos de clase 11 del complejo
mayor de histocompatibilidad (CMH).

La uveitis puede ser una manifestacion de una enfermedad generalizada,
formando parte de las denominadas uveitis asociadas a enfermedades sistémicas
cuya incidencia es variable y que oscila, segln las series, entre el 19% y el 56% de
los casos. Por otro lado, puede constituir una entidad bien definida con
caracteristicas clinicomorfologicas precisas, denominadas uveitis oftalmologicas
especificas y que representan el 20% del total. Por ultimo, puede ser una entidad
clinicopatologica aislada que se incluye en el grupo de uveitis idiopdticas y cuya
incidencia varia entre el 50% y el 60% de los casos.

1.3. EPIDEMIOLOGIA

La incidencia de uveitis, en los paises desarrollados, es de 15-17 casos por
100.000 habitantes y afio, siendo la causa del 10-15% de los nuevos casos de
ceguera. La frecuencia de ciertos tipos de uveitis varia segin las diferentes
regiones del mundo debido a factores geograficos (oncocercosis e histoplasmosis),
alimentarios (toxoplasmosis ocular e ingesta de carne porcina) y genéticos
(asociacion de moléculas del CMH con algunos tipos de uveitis).

Aunque algunas entidades como la artritis cronica juvenil predominan en
nifos, la uveitis es poco comun en los diez primeros afios de vida y su frecuencia
declina a partir de la sexta década, presentando la mayoria de los pacientes los
primeros sintomas entre los 20 y los 50 afios. En la distribucion por sexos destaca
el predominio de la uveitis cronica asociada a artritis crénica juvenil en mujeres y
la uveitis anterior aguda asociada a espondilitis anquilosante en hombres. Sin
embargo, en general, la incidencia es igual en hombres que en mujeres.

2. CLASIFICACION DE LA UVEITIS

Debido a la gran heterogeneidad (clinica, epidemioldgica) de la uveitis, se
han propuesto multiples clasificaciones que intentan sistematizar los diferentes
aspectos de la uveitis y aunque todas ellas son Tttiles para el clinico ninguna de
ellas puede considerarse como definitiva. Por ello y con el propdsito de establecer
una terminologia y clasificacion homogéneas, el Grupo Internacional para el
Estudio de Uveitis (International Uveitis Study Group, IUSG), desarrolld en 1987
una serie de recomendaciones y una nomenclatura internacional comun para este
grupo de enfermedades basadas en los siguientes criterios: localizacion anatomica,
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forma de inicio, duracion, actividad, patron, dario visual y respuesta al
tratamiento.

2.1. CLASIFICACION ANATOMICA

La clasificacion anatomica, la mas utilizada actualmente, se basa en la
localizacion primaria del segmento ocular que se considera origen del proceso
inflamatorio. Asi, se distingue entre uveitis anterior, intermedia, posterior y
panuveitis.

2.1.1. UVEITIS ANTERIOR

Afecta al iris y/o cuerpo ciliar e incluye iritis, ciclitis y/o iridociclitis.
Representa el grupo mds frecuente (60%) y suele ser una enfermedad aguda y
autolimitada. A su vez, se puede subdividir en granulomatosa, cuando presenta
caracteristicas histologicas de reaccion granulomatosa (histiocitos, células
epiteloides y células gigantes multinucleadas) y no granulomatosa (células
pequetias con predominio de linfocitos).

2.1.2. UVEITIS INTERMEDIA

Incluye a toda inflamacion intraocular origen que se localiza en: a) la
porcion posterior del cuerpo ciliar (pars plana), dando lugar a una pars planitis y/o
b) en la periferia extrema retiniana (en el espacio entre la hialoides anterior y
posterior de la base del vitreo), originando una vitritis. Representan el 7% del total
de uveitis.

2.1.3. UVEITIS POSTERIOR

Abarca una serie de entidades en las que la inflamacion origen se localiza
por detras de la membrana hialoidea posterior y representan alrededor del 15% del
total de las uveitis. Puede afectarse la coroides, la retina y la porcion posterior del
cuerpo vitreo e incluye, por tanto, coroiditis, coriorretinitis, retinocoroiditis y
vasculitis retiniana.

2.1.4. PANUVEITIS
Bajo esta denominacion se incluye la inflamacion global de las tres partes
de la tivea y constituyen el 20% del total de las uveitis.

2.2. CLASIFICACION SEGUN OTRAS CARACTERISTICAS DE BROTE
Cada episodio debe ser valorado por separado, incluyendo si la afectacion
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ocurre en el mismo ojo, en el contralateral y si es uni o bilateral. En cada brote es
importante recoger la forma de inicio, la duracion, la actividad, el patrén, el dafio
visual y la respuesta al tratamiento. Segtn los criterios del IUSG cada episodio se
diferencia por:

Inicio: Puede ser subito o insidioso.

Duracion: Se entiende por uveitis de corta duracion o aguda cuando los
signos inflamatorios oculares estan presentes durante menos de tres meses. En el
caso de que dichos signos persistan tres o mas meses de forma mantenida se
cataloga de uveitis de larga duracion o cronica.

Patron: La uveitis puede ser recurrente o no recurrente, dependiendo del
numero de brotes o episodios.

Actividad: La actividad inflamatoria puede ser ligera o severa. En las
uveitis anteriores dicha clasificacion se fundamenta en datos subjetivos, es decir
en los sintomas del paciente (dolor, ojo rojo, fotofobia y vision borrosa) y en datos
objetivos, mediante la cuantificacion de células y valoraciéon de proteinas en
humor acuoso (efecto Tyndall) (Figura 9.2). Segun el numero de células o la
turbidez se clasifican en cruces (de una a cuatro). El nimero de células que
corresponde a cada cruz varia segun los autores, aunque los criterios de Hogan y
Kimura son los mas utilizados. Asi, se dividen en uveitis con actividad ligera
(=2+) y severa (= 3+).

Fig. 9.2
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Para las uveitis intermedias y posteriores, se cuantifican las células en
vitreo y se valora el grado de opacificacion del mismo (criterios de Nussenblatt y
cols). De este modo, se distingue entre actividad ligera (> 2+) y severa (> 3+).

Aspecto clinico: En uveitis anteriores, las células inflamatorias se agrupan
y unen al endotelio corneal formando los denominados precipitados queraticos. El
aspecto de estos precipitados sirve para clasificar a las uveitis como
granulomatosa y no granulomatosa. El tipo mas comin es el no granulomatoso,
caracterizado por unos precipitados de color claro, finos y compuestos por
linfocitos, células plasmaticas y pigmento. Los precipitados granulomatosos son
mayores, de aspecto graso y compuestos por linfocitos, células plasmaticas y
células gigantes. Las uveitis de tipo granulomatoso suelen ser cronicas, de
comienzo insidioso, con afectacion afiadida del segmento posterior y conllevan un
peor prondstico.

Daiio visual: El dafio visual puede ser severo si la pérdida visual es mayor
o igual del 50% de la agudeza visual previa o si hay una pérdida de mas del 50%
de la amplitud del electrorretinograma. Se considera ligero si es menor del 50%.

Respuesta al tratamiento esteroideo: Una uveitis es corticosteroide-
sensible, cuando al administrar corticoides a dosis fisiologicamente aceptables,
hay una mejoria objetivable de la inflamacion. En otros casos, existe respuesta a
los mismos, pero cuando se intenta disminuir la dosis de esteroides reaparece la
inflamacion, requiriendo tratamiento durante periodos superiores a tres meses. En
estos casos, la uveitis es corticosteroide-dependiente. Por ultimo, hay uveitis que
no responden a corticoides, independientemente de la dosis utilizada, son los casos
de wuveitis refractarias, en las que se ensayan diversos regimenes de
inmunosupresores.

2.3. CLASIFICACION ETIOLOGICA
Aunque sin una clara correlacion patogénica, las uveitis pueden
clasificarse desde el punto de vista etiologico en exdgena y enddgena.

2.3.1. UVEITIS EXOGENA
Causada por una lesion externa a la Gvea, ya sea por invasion externa de
un microorganismo o por traumatismo y/o cirugia.

2.3.2. UVEITIS ENDOGENA

Constituye el grupo mas frecuente y posee un espectro etioldogico variable,
dependiendo de la localizacion de la inflamacion ocular. En uveitis anteriores, la
uveitis asociada a HLA-B27 sin artritis o con espondiloartropatia (espondilitis
anquilosante, sindrome de Reiter, artropatia psoriasica, enfermedad inflamatoria
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intestinal) representan las etiologias mas frecuentes (30-50% de los casos). En
uveitis intermedia, el grupo mas frecuente lo constituye el de las idiopaticas con o
sin vasculitis asociada (70%) mientras que un 10% forman parte de una
enfermedad sistémica (toxoplasmosis, sarcoidosis, esclerosis multiple, enfermedad
de Lyme o toxocariasis, entre otros). Por otra parte, la toxoplasmosis constituye la
causa mas frecuente de uveitis posterior aunque en determinados tipos de
enfermos predominen otras etiologias, tal es el caso de los sujetos usuarios de
drogas por via parenteral (candidiasis) o el de los pacientes con infeccion
avanzada por el virus de la inmunodeficiencia humana (citomegalovirus). Por
ultimo, en los casos de panuveitis, la sarcoidosis es la enfermedad mas
frecuentemente diagnosticada seguida de candidiasis, enfermedad de Vogt-
Koyanagi-Harada y de la enfermedad de Behget.

3. MANIFESTACIONES CLINICAS
Si bien la sintomatologia varia en funcion de la etiologia, en general
existen unas caracteristicas comunes para cada localizacion.

3.1. UVEITIS ANTERIOR
Iridociclitis aguda (Figura 9.3): Cursa con dolor intenso, enrojecimiento,
fotofobia y disminucion variable de la vision.
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Los sintomas de una iridociclitis aguda son dolor severo, enrojecimiento,
fotofobia y disminucion variable de la vision. El dolor se refiere al territorio del
trigémino y puede llegar a ser tan intenso como para impedir la realizacion de
cualquier actividad. Se debe a la miosis espastica y a la irritacion de los nervios
ciliares provocados por mediadores inflamatorios. La disminucion de la vision es
variable, es mas frecuente en las recurrencias que en el primer episodio y esta
ocasionada por la miosis y la turbidez del humor acuoso. Las recurrencias de
determinados tipos de uveitis pueden provocar cataratas o glaucoma que
deterioran gravemente la vision.

Los signos de una iridociclitis aguda son hiperemia iridiana y ciliar
periqueratica, miosis y exudacion en la camara anterior. Este exudado procede de
los vasos iridianos al perderse la integridad de la barrera hematoacuosa. Estan
compuestos de células inflamatorias y proteinas (responsables del fendémeno
Tyndall). El fenémeno Tyndall es el efecto Optico provocado por particulas
extrafias en el humor acuoso al hacer incidir un haz luminoso a través de la camara
anterior mediante la ldmpara de hendidura. Se debe distinguir la presencia de un
exudado proteico (flare) de la existencia de células inflamatorias en el humor
acuoso; éstas son de un tamafio mayor que las proteinas, suelen ser redondas y
brillantes y también deben diferenciarse de particulas de pigmento y de células
hematicas. Otros signos pueden ser la aparicion de precipitados queraticos y
sinequias.

Iridociclitis cronica: Los sintomas de dolor, enrojecimiento y fotofobia
son mucho menos evidentes que en la forma aguda mientras que la turbidez visual
es mucho mayor. Debido a esto, si el paciente es un nifio puede estar muchos afios
padeciendo la enfermedad de forma desapercibida, hasta que la aparicion de
complicaciones secundarias (queratopatia en banda, déficit visual, cataratas,
leucocoria) lleva al diagnostico.

3.2. UVEITIS INTERMEDIA

Por lo general, los pacientes con uveitis intermedia no describen
claramente el inicio de los sintomas. La sintomatologia inicial es muy inespecifica,
suele cursar con disminucién de la agudeza visual o vision de moscas volantes sin
dolor ni fotofobia. En la mayoria de los casos, la parte externa del ojo esta blanca
y sin signos inflamatorios. El segmento anterior es normal o presenta un Tyndall
de poca intensidad. Los signos mas importantes de la uveitis intermedia aparecen
en el vitreo, en el que se desarrolla un infiltrado celular prominente y agregados de
células en la parte inferior que se denominan bolas de nieve vitreas. El curso es
variable, desde formas autolimitadas a exacerbaciones y remisiones periddicas.
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Presenta un amplio espectro de severidad, desde formas banales a procesos
devastadores. La complicacion mas grave y frecuente es el edema macular, que
cursa con pérdida visual y puede ser irreversible.

3.3. UVEITIS POSTERIOR

El paciente con uveitis posterior puede cursar sin participacion del
segmento anterior. Suelen quejarse de una disminucion de la agudeza visual que es
variable segun la localizacion del foco inflamatorio y miodesopsias. Al examen de
fondo de ojo se puede observar una mayor o menor turbidez vitrea, exudados
focales en coroides y/o retina, vasculitis o desprendimiento exudativo de la retina.
En la mayoria de los casos, el resultado final es la destruccion de la retina y/o
coroides con cicatriz residual.

4. DIAGNOSTICO DE LA UVEITIS
4.1. METODOLOGIA DIAGNOSTICA

Para el estudio de las uveitis, la mayoria de autores recomiendan un
sistema de tipificacion diagnoéstica dirigida basado en la exploracion ocular, en la
historia clinica y examen fisico general detallados y cuyo objetivo es obtener al
final del mismo, tres o cuatro entidades ordenadas por probabilidades diagnosticas.
Los pasos o apartados a seguir son basicamente los siguientes:

1. - Historia clinica breve.

2. - Exploracién ocular.

3. - Diagnostico de sospecha.

4. - Tipaje diagnostico.

5. - Diagnostico.

En el primer escalon se trata de realizar un primer contacto con el
enfermo, sin entrar en detalles demasiado minuciosos para posteriormente, en el
apartado tercero, ampliar la historia ya de una forma dirigida. En este primer
apartado se recogeran datos como la edad, sexo, ataques previos, lateralidad,
forma de inicio y tiempo de duracion (aguda o cronica).

El segundo escaldn, la exploracion ocular, es esencial para determinar la
localizacion anatémica, el aspecto clinico o morfoldgico, el grado de inflamacion
y para valorar el dafio visual. Este paso va a ser clave en la orientacion
diagnostica, pues a pesar de la cada vez mayor oferta de pruebas y técnicas
disponibles, el diagnoéstico sigue siendo basicamente clinico.

Con datos tan importantes como la localizacion anatomica o las
caracteristicas del brote, es el momento de ampliar la historia clinica general
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(ahora ya dirigida) y de realizar una exploracion fisica general. Del cruce correcto
de los datos obtenidos en los apartados anteriores, deben surgir los esbozos de
cuadros o perfiles clinicos.

Con el perfil clinico del paciente detallado se genera un listado de
posibilidades diagnosticas (de mas a menos) segun el cuadro clinico en cuestion,
de tal forma que el listado no exceda de tres o cuatro entidades. A continuacion y
con el corto listado obtenido con el sistema de tipificacion dirigida, es cuando se
debe considerar las pruebas complementarias e interconsultas que serviran para
reforzar o modificar la impresion diagnostica.

4.2. PRUEBAS DE LABORATORIO

Como se comento6 anteriormente, no toda uveitis requiere de la peticion de
pruebas complementarias e interconsultas a otros especialistas. Se podria
diferenciar entre uveitis trascendentes y no trascendentes. Se denomina uveitis no
trascendente a toda iritis aguda, no granulomatosa, unilateral y de actividad ligera
a moderada, que tiene un curso autolimitado y sin riesgo de secuelas visuales.
También se incluyen a algunos tipos de uveitis intermedias agudas leves. En
general, las uveitis posteriores y las panuveitis se consideran siempre
trascendentes.

Por otra parte, en algunas formas de uveitis la informaciéon que aportan las
pruebas complementarias no incrementa de forma significativa la rentabilidad
diagnostica/etiologica; Entre éstas se incluyen las ya mencionadas uveitis no
trascendentes, los sindromes uveiticos especificos o tipicos y algunos sindromes
uveiticos complejos bien definidos.

4.2.1. PRUEBAS INESPECIFICAS

La mayoria de los estudios realizados en nuestro medio han llegado a la
conclusion de que un estudio que incluya una analitica basica con velocidad de
sedimentacion globular, Mantoux, serologia (herpes, lies) y una radiografia de
torax son suficientes. Las restantes pruebas complementarias deben ser dirigidas
por los patrones de presentacion de la uveitis, por la exploracion oftalmologica y
por el examen fisico general.

4.2.2. Tipaje HLA

La capacidad de respuesta inmune de cada individuo estd genéticamente
determinada. Cada persona posee un codigo que se sitia en la superficie celular y
que le dota de una identidad genética (antigenos de superficie del sistema mayor
de histocompatibilidad o HLA). En Oftalmologia también hay una asociacion

186



Uveitis

entre antigenos HLA y determinados procesos oculares. Merece consideracion
especial el caso del antigeno HLA-B27 y su asociacion con la uveitis anterior
aguda (UAA). La uveitis anterior HLA-B27+ puede presentarse como entidad
clinica aislada o en asociacion con un grupo de enfermedades reumaticas como la
espondilitis anquilosante en la que mas del 90% de pacientes afectos por la
enfermedad son HLA- B27 positivos, el sindrome de Reiter (alrededor del 60%) o
la uveitis anterior aguda idiopatica, en la que hasta un 60% de pacientes presentan
este fenotipo HLA.

Otras asociaciones HLA/sindromes uveiticos conocidas son: HLA-A29/
Coriorretinopatia en perdigonada (90%); HLA B5 (B51)/Enfermedad de Behget
(31%) y; HLA DR4/sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada (90%).

Por tanto y a modo de resumen, la investigacion del haplotipo HLA-B27
estd indicada en aquellos pacientes con uveitis anterior aguda y recidivante y la de
los restantes haplotipos cuando se sospeche las entidades previamente
mencionadas.

4.2.3. PRUEBAS SEROLOGICAS EN UVEITIS

Llegar a la conclusion de que una determinada enfermedad es la causa
directa de la inflamacion ocular en base a una prueba serologica sérica, supone un
buen grado de presuncion. No obstante, la positividad de algunas de estas pruebas
en el contexto clinico adecuado proporciona una valiosa informacion. Ciertas
pruebas serologicas como las del virus de la inmunodeficiencia humana (VIH) y
lues son de gran valor mientras que otras (Toxocara, Toxoplasma, Herpes,
Rickettsia, etc.) poseen un valor relativo.

En general, se debe realizar dos determinaciones seroldgicas separadas en
2-3 semanas y se considera seroconversion cuando el titulo de anticuerpos de la
segunda muestra es igual o superior al cuadruplo de la primera.

4.3. PRUEBAS DIAGNOSTICAS INTRAOCULARES
4.3.1. SEROLOGIA INTRAOCULAR

La determinacion sérica de anticuerpos frente a determinados agentes
infecciosos ofrece escasa ayuda en el diagnostico de la uveitis infecciosa, siendo
de mayor interés la produccion local intraocular de estos anticuerpos. Esta
produccion local se calcula mediante el indice de Goldmann-Witmer. Para esto es
preciso aspirar humor acuoso y disponer de un personal y laboratorio con
experiencia en esta técnica, por lo que en la actualidad, es un método diagndstico
de uso poco extendido.
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4.4. REACCION EN CADENA DE LA POLIMERASA (PCR)

El mayor desarrollo de esta técnica estd actualmente en el campo del
diagnostico microbiologico, ya que aumenta la sensibilidad de las pruebas
convencionales detectando microorganismos que los métodos tradicionales y
asequibles a los laboratorios no lo permitian, siendo también capaz de detectar
microorganismos en estado latente. Es muy util para detectar infecciones en
individuos cuyo sistema inmunologico esta comprometido (pacientes con SIDA,
pacientes tratados con citostaticos) o en el periodo de incubacion de determinadas
infecciones, donde todavia no se han producido los suficientes anticuerpos como
para ser detectados por las técnicas habituales.

Las principales indicaciones de la técnica de PCR en las uveitis son:

1. Pacientes inmunodeprimidos en los que se sospecha una uveitis
infecciosa.

2. Pacientes inmunocompetentes con uveitis de posible causa infecciosa,
de curso atipico o con mala respuesta terapéutica.

3. Para realizar estudios de investigacion basicos sobre nuevos agentes
infecciosos y en enfermedades de etiologia dudosa.

4.5. BIOPSIAS ENDOOCULARES Y UVEITIS

La biopsia de vitreo puede realizarse mediante puncion con aguja fina, o
mejor aun en el curso de una vitrectomia diagnostica. Es de gran utilidad en el
diagnostico del linfoma intraocular (sarcoma de células reticulares) que se debe
sospechar en pacientes mayores de 60 afios con panuveitis que no respondan al
tratamiento con corticoides.

5. TRATAMIENTO DE LA UVEITIS

Antes de iniciar un tratamiento a un paciente con uveitis, debe realizarse
una valoracion oftalmologica detallada para identificar el tipo de uveitis, la
extension de la afectacion ocular y la presencia de complicaciones como cataratas,
glaucoma, neovascularizacion y desprendimiento de retina. Ademas, es importante
conocer la evolucion natural de la enfermedad. Asi, la mayoria de las uveitis
anteriores agudas son autolimitadas aunque recidivantes mientras que las
vasculitis pueden tardar afios en inactivarse y la necrosis retiniana aguda de origen
herpético evoluciona hacia el desprendimiento de retina total en pocas semanas.
Incluso determinadas entidades como la ciclitis heterocrémica de Fuchs o las
uveitis cronicas de bajo grado de actividad, no requieren tratamiento, pues es peor
el efecto secundario del tratamiento que el beneficio que éste conlleva.
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A pesar de estas consideraciones, el tratamiento de la mayoria de los casos
de uveitis suele ser inespecifico, pues en pocos casos (coriorretinitis toxoplasmica,
endoftalmitis por candida y vasculitis retiniana por citomegalovirus en el SIDA)
hay respuesta a un tratamiento especifico. Dentro de este tratamiento inespecifico,
los corticoides (topicos, perioculares y sistémicos) siguen siendo el pilar del
tratamiento en la mayoria de las uveitis. Incluso las uveitis tratadas de forma
especifica, requieren la administracion de corticoides para aminorar el dafio
intraocular, muchas veces irreversible, que el propio proceso inflamatorio
conlleva.

5.1. CORTICOIDES

La via de administracién de los corticoides varia segun la localizacion de
la uveitis. Asi, la uveitis anterior suele responder a la via topica mientras que las
uveitis intermedias y posteriores requieren de la administracion sistémica o
periocular, ya que los corticoides topicos no alcanzan a estos segmentos del globo
ocular. Otros aspectos importantes son la instauracion temprana (a dosis de
ataque) y la retirada lenta de los mismos, pues son frecuentes las recidivas al
suspender el tratamiento.

La frecuencia de la instilacion corticoidea depende de la gravedad de la
inflamacion. Se debe empezar con una frecuencia elevada, reduciéndola cuando la
inflamacion remita. En el caso de la uveitis anterior aguda se suele comenzar con
la instilacion horaria para posteriormente ir aumentando los intervalos y
finalmente suspenderlo a las 5-6 semanas. En el caso de la uveitis anterior cronica
es mucho mas dificil ya que puede ser necesaria la terapia con corticoides durante
meses, con los efectos secundarios que esto conlleva. Es conveniente controlar la
presion intraocular durante la instilacion de corticoides, ya que el 35% de los
pacientes van a responder con hipertension ocular, sobre todo si se trata de
corticoides potentes como dexametasona, betametasona y prednisolona. Otra
complicacion relativamente frecuente de la terapia corticoidea es la aparicion de
catarata subcapsular posterior, sobre todo tras la administracion sistémica.

Las principales indicaciones de la administracion sistémica de corticoides
son:

1. Uveitis anteriores con mala respuesta al tratamiento topico o periocular.

2. Uveitis intermedias con afectacion visual y mala respuesta al
tratamiento topico y/o periocular.

3. Uveitis posteriores graves y panuveitis.
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5.2. CICLOPLEJICOS-MIDRIATICOS

Son farmacos fundamentales para prevenir alteraciones estructurales
irreversibles en el segmento anterior del globo ocular, impiden la formacion de
sinequias y alivian el dolor al relajar el musculo ciliar. Por tanto, estdn indicados
en aquellas uveitis en las que exista afeccion del segmento anterior.

5.3. INMUNOSUPRESORES

Pueden emplearse diversos inmunosupresores (ciclosporina, metrotexate,
azatioprina...) para algunas entidades que no responden al tratamiento con
corticoides. Es imprescindible llevar un control estrecho de la respuesta al
tratamiento asi como de las complicaciones potenciales de estos farmacos. La
enfermedad de Behget y la oftalmia simpatica son las dos entidades en las que con
mayor frecuencia se utilizan estos farmacos.

6. SINDROMES DE UVEITIS
6.1. UVEITIS ASOCIADAS A ENFERMEDADES SISTEMICAS
6.1.1. ESPONDILOARTROPATIAS

Espondilitis anquilosante. Es una espondiloartropatia que afecta
predominantemente el esqueleto axial, se presenta en varones entre los 20-40 afios
con antigeno HLA-B27 y factor reumatoide negativo (seronegativa). La
manifestacion ocular mas frecuente es la iridociclitis aguda, unilateral y
recidivante que puede preceder en afios a la sacroileitis bilateral tipica de la
enfermedad. A pesar de que la actividad de la inflamacion ocular puede ser
intensa, el pronoético visual a largo plazo es bueno. Ha de sospecharse ante todo
paciente vardn, joven, que presente una uveitis anterior HLA-B27(+) y con
historia de dolor lumbar o historia familiar de sacroileitis. Los corticoides topicos
junto a ciclopléjicosmidriaticos y antiinflamatorios no esteroideos (para las
manifestaciones articulares) suelen ser suficientes.

Sindrome de Reiter. Es un sindrome que se caracteriza por la presencia de
oligoartritis asimétrica  seronegativa HLA-B27(+), inflamaciéon ocular
(conjuntivitis, iridociclitis) y uretritis o cervicitis no gonocdcica. Se postula un
origen infeccioso por la frecuencia de infecciones por Salmonella, Yersinia,
Chlamydia o Ureaplasma. Al igual que la espondilitis anquilosante suele
responder a corticoides topicos y ciclopléjicos-midriaticos.

Artritis créonica juvenil (ACJ) (Figura 9.4). La ACJ comprende un grupo
heterogéneo de artritis idiopaticas que se presentan en nifios menores de 16 afios y
que segun el Grupo de Trabajo de la Liga Internacional para las Enfermedades
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Reumaticas se clasifican en: ACJ de predominio sistémico (cursa con fiebre,
erupcion maculopapular, linfadenopatia, hepatoesplenomegalia, serositis y escasa
sintomatologia articular); ACJ poliarticular seropositiva y seronegativa (afectacion
de al menos cinco articulaciones); oligoartritis (afectacion de cuatro o menos
articulaciones) que puede ser persistente (afecta a nifas, suele presentar ANA
positivo, es la que con mayor frecuencia asocia uveitis y la uveitis responde bien a
los corticoides topicos) o ampliada; artritis-entesitis (es la que suele presentar
iridociclitis aguda HLA-B27 positivo, posiblemente se trate del equivalente
infantile espondilitis anquilosante); Artritis psoridsica e; inclasificadas. Se han
utilizado multiples regimenes terapéuticos en estos grupos de enfermedades
(AINE, sulfazalacina, corticoides sistémicos, metotrexate) con resultados dispares.

Fig. 9.4

6.1.2. SARCOIDOSIS

La sarcoidosis es una enfermedad granulomatosa de origen desconocido,
que cursa en forma de brotes y cuya expresion clinica es variable. Incluye la
afectacion pulmonar con adenopatias hiliares, hepatoesplenomegalia, afectacion
cutanea (eritema nudoso), articular, glandulas lagrimales y salivares y del sistema
nervioso central. La afectaciéon ocular (conjuntivitis, episcleritis, uveitis) se
presenta en el 20-40% de los pacientes, aparece acompafiando a las
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manifestaciones sistémicas o de forma aislada. La manifestacion mas frecuente es
la iridociclitis cronica (granulomatosa y bilateral) seguida de iridociclitis aguda
(no granulomatosa y unilateral) que pueden acompafiarse o no de afectacion del
segmento posterior (coroiditis, corirretinitis, periflebitis retiniana). El diagnostico
se establece mediante radiografia de torax (adenopatias hiliares y/o patréon
intersticial), gammagrafia pulmonar con 67Ga (hipercaptacion de tejido afecto),
elevacion de la enzima conversiva de angiotensina, prueba de Kveim y/o biopsia
de tejidos afectos (demostracion de granulomas epitelioides no caseificantes). El
tratamiento con corticoides cuando se administra al principio del cuadro es eficaz
aunque las recidivas son frecuentes y el prondstico visual a largo plazo es malo.

6.1.3. ENFERMEDAD DE BEHCET

Es un trastorno inflamatorio de causa desconocida, relacionada con la
presencia del alelo HLA-B51 y caracterizada por episodios recurrentes de aftas
orales dolorosas, ulceras genitales, lesiones oculares (uveitis anterior, uveitis
posterior, panuveitis, vasculitis retiniana) y lesiones cutaneas (eritema nudoso,
seudofoliculitis, nodulos acneiformes, hipersensibilidad cutanea, tromboflebitis
superficiales). Otras menos frecuentes incluyen la afectacion del tracto
gastrointestinal, sistema nervioso central y de grandes vasos. En general, las
manifestaciones de la enfermedad son autolimitadas a excepcion de la afeccion
ocular que puede conducir a la ceguera y, por tanto condiciona el pronoéstico de la
enfermedad. Las manifestaciones oculares que suelen ser bilaterales y recurrentes
acontecen hasta en el 70% de los pacientes y suelen aparecer después de las
lesiones orales aunque en un 10% de los casos puede ser la primera manifestacion.
Predominan las manifestaciones del segmento posterior de la ivea a modo de
vision borrosa con edema retiniano o macular con el subsiguiente dafio visual
seguido de vasculitis retiniana o periflebitis y en menor medida iridociclitis que
puede asociar hipopion, episcleritis, conjuntivitis o queratitis. El diagnostico se
establece segun los criterios desarrollados por el Grupo Internacional para el
Estudio de la Enfermedad de Behget (International Study Group for Behget’s
Disease, 1990) para lo cual se requiere de la presencia de aftas orales recurrentes y
al menos dos de las siguientes: ulceras genitales recurrentes, lesiones oculares,
lesiones cutaneas y la prueba de la patergia positiva. A pesar de los diferentes
regimenes terapéuticos utilizados (corticoides, colchicina, azatioprina,
ciclofosfamida), la ciclosporina es el tratamiento de eleccion, sobre todo, cuando
existe afectacion del segmento posterior pero su eficacia declina gradualmente.
Recientes estudios han comunicado resultados esperanzadores con interferon-2a y
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en algunos pacientes se ha ensayado plasmaféresis o gammaglobulina intravenosa
pero la experiencia con éstos es muy limitada.

6.1.4. VOGT-KOYANAGI-HARADA

Es un proceso multisistémico idiopatico caracterizado por la presencia de
afeccion cutanea (alopecia, vitiligo, poliosis), neurologica (meningitis, encefalitis,
sintomas auditivos) y ocular. La afectacion ocular consiste en una panuveitis
bilateral con afectacién del segmento anterior a modo de iridociclitis cronica
granulomatosa, que a menudo conduce a sinequias posteriores, glaucoma o
cataratas, posteriormente se afecta el vitreo y el segmento posterior con coroiditis
multifocal que produce desprendimiento de retina exudativo. El diagndstico se
establece por la triada, anteriormente descrita, de afectacion cutanea, neurologica
y ocular y el tratamiento consiste en corticoides topicos y/o sistémicos.

6.2. UVEITIS ASOCIADAS A INFECCIONES
6.2.1. TOXOPLASMOSIS

Es una infestacion por Toxoplasma gondii que en nuestro medio se puede
adquirir por ingesta de carne cruda o por via trasplacentaria que a nivel ocular da
lugar a una coriorretinitis granulomatosa multifocal que casi siempre se localiza en
el area macular. La retina se necrosa en forma caracteristica y en etapas avanzadas
se desarrolla una lesion coriorretiniana pigmentada en sacabocado que cicatriza y
se acompaia de una vitritis densa. La forma congénita suele ser mas grave y no
siempre se acompafia de las manifestaciones sistémicas de la enfermedad
(encefalitis). El tratamiento especifico incluye pirimetamina, sulfadiacina y acido
folinico, siendo la asociacion clindamicina-pirimetamina o atovacuona las
alternativas de las que se dispone.

6.2.2. TUBERCULOSIS

Aunque la tuberculosis como causa de uvéitis ha disminuido
considerablemente en los ultimos afios, esta entidad puede ser la causa de hasta el
3% de todas las uveitis. Las manifestaciones oculares mas frecuentes incluyen
iritis granulomatosa o no granulomatosa y los tubérculos coroideos (manchas
amarillentas oscurecidas en forma parcial por un vitreo turbio) que suele
presentarse en el contexto de una tuberculosis miliar. El diagnostico se establece
por la apariciencia de las lesiones junto a una prueba de tuberculina positiva y el
aislamiento de la micobacteria en focos no oculares. El tratamiento es el mismo
que para las otras formas de la enfermedad e incluye isoniazida, rifampicina y
pirazinamida durante seis meses.
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6.2.4. VIRUS HERPES

Virus herpes simple. Suele causar una queratitis dendritica asociada a
uveitis anterior (queratouveitis) y se manifiesta con congestion, dolor, fotofobia y
disminucion de la agudeza visual. Con menos frecuencia se afecta el segmento
posterior con coriorretinitis y necrosis retiniana aguda. La uveitis anterior
responde bien a aciclovir topico con ciclopéjicos-midriaticos pero no asi la uveitis
posterior que suele requerir aciclovir sistémico y a altas dosis.

Virus herpes zoster. El herpes zoster oftalmico (afectacion de la primera
rama del trigémino) puede cursar con afectacion ocular diversa y en general
aparece a las dos semanas de la instauracion de la lesion cutanea. La iridociclitis,
no granulomatosa, suele aparecer con rapidez, cursa con dolor y aumento de la
presion intraocular y responde al tratamiento corticoideo topico con ciclopléjicos.
La afectacion del segmento posterior es mas rara y se han descrito casos de
retinitis, hemorragia retiniana e infiltrado perivascular.

6.2.5. UVEITIS Y USUARIOS DE DROGAS POR VIA PARENTERAL O
SIDA

Endoftalmitis candidiasica. El uso de drogas por via parenteral constituye
un factor de riesgo muy importante para el desarrollo de esta enfermedad que se
detecta como un infiltrado coroideo blanco focal con afectacion del vitreo. El
tratamiento se realiza con anfotericina B y, en los casos de afectacion de vitreo
puede ser necesaria la vitrectomia.

Citomegalovirus. Es la infeccion mas frecuente en pacientes con SIDA
(hasta un 25%) y suele presentarse cuando el estado de inmunosupresion del
enfermo es muy severo (por lo general con cifras de CD4 por debajo de 100). Se
presenta en forma de necrosis hemorragica retiniana (Figura 9.5). Las opciones de
tratamiento incluyen: ganciclovir, foscarnet o cidofovir intravenosos. La decision
por uno u otro viene determinada por la extension de la inflamacion y por los
efectos secundarios de los farmacos. Otras alternativas son los implantes
intravitreo de ganciclovir e inyecciones intravitreas de ganciclovir asociadas a
ganciclovir oral. No obstante, los resultados no son muy alentadores y
posiblemente el tratamiento antirretroviral activo con el objeto de conseguir cifras
de CD4 por encima de 100 (infeccién por CMV en pacientes con CD4 superior a
100 es rara) sea la mejor opcion terapéutica.
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Fig. 9.5

6.2.6. OTRAS.

Se han descrito multiples agentes infecciosos asoicados a uveitis:
Toxocara canis, Onchocerca volvulus, Taenia solium, Acanthomoeba sp,
Entamoeba sp, Giardia lamblia, Esquistosomiasis, lues, lepra, brucelosis,
leptospirosis, mononucleosis infecciosa, sarampién y rubeola, entre otros que no
se van a comentar puesto que no es el objetivo de este capitulo.
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6.3. UVEITIS OFTALMOLOGICAS ESPECIFICAS
6.3.1. CICLITIS HETEROCROMICA DE FUCHS

Se trata de una uveitis anterior no granulomatosa que se instaura de forma
insidiosa de tal forma que la mayoria de los pacientes se encuentran asintomaticos
o paucisintomaticos hasta que desarrollan una catarata secundaria o bien se detecta
de forma casual. Se caracteriza por la presencia de precipitados queraticos
pequetios, redondeados de color blanco-grisaceo que no confluyen, atrofia del iris,
heterocromia (ojo afecto hipocrémico) y neovascularizacion fina sobre la
superficie del iris. No suele requerir tratamiento si bien son necesarios controles
frecuentes para detectar glaucoma.

6.3.2. RETINOCOROIDOPATIA EN PERDIGONADA DE BIRDSHOT

Es una coroidopatia y vasculopatia rara, idiopatica, bilateral, crénica y
multifocal que afecta mas a mujeres y se asocia con el haplotipo HLA-A29. Los
pacientes suelen presentar vision de moscas volantes y con menor frecuencia
vision central borrosa. Los signos mas frecuentes son las manchas amarillentas a
causa de una hipopigmentacion de la coroides y del epitelio pigmentario de la
retina. Si bien inicialmente no suele afectarse la macula, si lo suele hacer
posteriormente. Las principales complicaciones son: edema macular cistoide
cronico, desprendimiento seroso de la retina, catarata y, en ocasiones
neovascularizacion de la retina. La respuesta al tratamiento corticoideo no suele
ser satisfactoria y se ha ensayado la ciclosporina con resultados dispares.

6.3.3. OFTALMIA SIMPATICA

Es una panuveitis granulomatosa y bilateral en general postraumatica (al
ojo traumatico se le denomina ojo excitado mientras que al contralateral que
también desarrolla uveitis se le denomina ojo simpatico). La inflamacion puede
persisitir aflos dando lugar a cataratas, glaucoma, atrofia Optica y una mayor
predisposicién a presentar melanoma maligno. A pesar de la enucleacion del ojo
excitado junto a la utilizacion de corticoides, ciclopléjicos-midridticos o agentes
citotoxicos, el pronostico es malo.

6.3.4. COROIDOPATIA SERPIGINOSA

Es una enfermedad recurrente, idiopatica y bilateral del -epitelio
pigmentado de la retina que debe su nombre al aspecto geografico y serpiginoso
de las opacidades de color crema del polo posterior que al inactivarse dejan areas
festoneadas y atrofia coroidea. Su principal compliacion es la afectacion de la
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fovea con alteracion permanente de la vision. A pesar de los diferentes regimenes
terapéuticos utilizados ninguno de ellos modifica el curso de la enfermedad.

6.3.5. ENFERMEDAD DE EALES

Es una periflebitis periférica idiopatica que suele presentarse de forma
brusca con vision borrosa a consecuencia de una hemorragia vitrea con
neovascularizacion retiniana periférica y que no suele responder a tratamiento
médico siendo necesaria la fotocoagulacion e incluso vitrectomia.

6.3.6. SINDROME DE POSNER-SCHLOSSMAN

Se caracteriza por episodios recurrentes de glaucoma de angulo abierto
secundario y uveitis anterior (crisis glaucomatocicliticas) que se asocia al antigeno
HLA-Bw 54. Suele responder al tratamiento con corticoides topicos e hipotensores
oculares.

6.3.7. EPITELIOPATIA PIGMENTARIA MULTIFOCAL POSTERIOR

Enfermedad idiopatica que se ha asociado a procesos seudogripales y
eritema nudoso en la que el epitelio pigmentario de la retina es la inflamacion
origen del cuadro y que debuta con trastorno de la vision central. Las lesiones
tipicas son areas blanco-grisaceas en formas de placas profundas que afectan al
segmento posterior y retina y tiene un buen pronostico visual por lo que no suele
requerir tratamiento.
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