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Abordaje terapéutico de la
Enfermedad de Coats. Serie de casos

Therapeutic approach to Coats disease.
Case series

TAPIA QUIJADA HE', GOMEZ PERERA S, MANTOLAN SARMIENTO C2

RESUMEN

La enfermedad de Coats es un trastorno vascular retiniano que cursa habitualmente con telan-
giectasias y exudacion. El tratamiento incluye terapia laser, crioterapia, antiangiogénicos y
cirugia en casos seleccionados.

Casos clinicos: Se reportan cinco casos de Enfermedad de Coats recogiendo su historia clinica,
exploracion, tratamiento y respuesta. La mayoria de los pacientes presentaron pérdida de
vision monocular, brusca e indolora, sin antecedentes relevantes en la mayor parte de los
pacientes. En la funduscopia se aprecio exudados lipidicos y edema macular.

Conclusion: El tratamiento de la enfermedad de Coats puede ser en monoterapia o combinado.
La mejoria en la agudeza visual es variable.
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ABSTRACT

Coats disease is a retinal vascular disorder that usually involves telangiectasias and exudation.
The treatment of this pathology includes laser therapy, cryotherapy, antiangiogenic factors
and even surgery in selected cases.

Clinical cases: Five cases of Coats disease are reported, collecting their medical history, exa-
minations, treatment and treatment’s response. The majority of patients presented monocu-
lar, abrupt and painless visual loss, with no relevant medical history in most cases. Lipids
exudates and macular edema were found through funduscopic examination.

Conclusion: Coats disease treatment can be mono- or combination therapy. The improvement
in visual acuity is variable.
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INTRODUCCION

La enfermedad de Coats se caracteriza por
ser una alteracioén vascular retiniana idiopa-
tica que cursa habitualmente con telangiec-
tasias y exudacion (1). Ocurre sin signos
de traccion vitrea (2). Es una patologia que
aparece de forma esporadica, unilateral y
mas frecuentemente en varones jovenes (1).
A menudo los tratamientos son combinados
y los resultados visuales variables en funcion
del estado que presente cada caso (3). En este
articulo hemos querido analizar cinco casos
de Enfermedad de Coats. Hemos recogido di-
ferentes variables como la edad, el sexo, for-
ma de presentacion e incluyendo la respuesta
al tratamiento aplicado.

Caso clinico 1

Se trata de un paciente varon de 39 afios
sin antecedentes personales de importancia.
Este caso se presentd con una disminucion
de vision del ojo derecho (OD) registrando
una agudeza visual (AV) de 0,6 y 1,0 en el
ojo adelfo. En la exploracion del fondo de ojo
se observaron exudados duros temporales a
la fovea, vasos telangectasicos y dos dilata-
ciones en forma de macroaneurisma. La an-
giografia con fluoresceina (AGF) mostrd los
cambios telangectasicos en fovea temporal
que producian fuga de contraste en tiempos
tardios. La OCT evidenci6 edema macular
cistoideo (EMC) con desprendimiento neuro-

sensorial (DNS). En este caso el tratamiento
que se usd fue monoterapia con antiangio-
génicos (ranibizumab) 5 dosis mensuales en
total. A los tres meses del tratamiento la AV
mejora a 0,8 y al afio llega a la unidad. La
OCT mostr6 una disminucion significativa
del edema pasando de un grosor de 595 mi-
cras a 243 micras (fig. 1).

Caso clinico 2

Paciente mujer de 14 afios, sin anteceden-
tes de interés, remitida por lesion exudativa
en retina periférica de OI sin afectacion vi-
sual. E1 OD era normal. En la exploracion del
fondo de ojo se evidencia exudacion lipidica
densa que abarca media periferia temporal
asociada a areas de alteracion vascular e is-
quemia importante. La OCT macular era nor-
mal y la AGF mostré en periferia temporal
exudacion retiniana asociada a alteraciones
vasculares telangectasicas e isquemia impor-
tante. El tratamiento que se realizd fue con
fotocoagulaciéon y crioterapia en la zona is-
quémica y en las malformaciones vasculares.
A los seis meses del tratamiento se constata
con AGF remision de la exudacion, con una
AV conservada (fig. 2).

Caso clinico 3

Paciente varén de 50 anos, sin antece-
dentes de interés, tras acudir por urgencia

Fig. 1: (a) Retinografia OD con exudado denso que forma circinada que afecta fovea temporal y dilataciones
macroaneurismaticas. (b) AGF muestra tortuosidad vascular, telangiectasias y microaneurismas desde perifovea temporal con
fuga vascular asociado a sectores mas periféricos de isquemia. (c), (d) y (e) OCT antes, durante y después del tratamiento.
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Fig. 2: (a) AGF
OD normal y

(b) AGF OI

se visualizan
telangiectasias
y aneurismas en
periferia temporal
con fuga de
contraste y falta
de perfusion
segmentaria
periférica (c) y (d)
Gliosis epiretinal
y cicatriz
coriorretiniana
después del
tratamiento con
laser y crioterapia
en las anomalias

vasculares.

por desgarro retiniano en OI, en ojo adelfo
(OD) se evidencia como hallazgo un anillo
de exudados lipidicos que rodean polo pos-
terior, tenia una AV de cuenta dedos a 2 me-
tros que el paciente no se habia percatado
hasta la actualidad. Se realizé una AGF que
mostré multiples telangiectasias en perife-
ria y polo posterior con gran exudacion, le-
sidn tipo macroaneurisma e isquemia en pe-
riferia temporal limitada por otras lesiones
telangectasicas (fig. 3) Este paciente recibid
terapia antiangiogénica y por falta de res-
puesta se complement6 con laserterapia 600
impactos en zona de isquemia periférica, en
el area del macroaneurisma y dentro de la
circinada con margen de seguridad cerca a
fovea. En el ultimo control mantiene una

AV de 0,16 con remision parcial del EMC
en la OCT.

Caso clinico 4

Paciente varon de 23 afios, sin anteceden-
tes personales ni oftalmologicos de interés,
presenta una disminucioén de la AV del OI a
0,3, polo anterior dentro de la normalidad.
En la funduscopia presentaba exudados duros
confluyentes que se extienden desde media
periferia temporal alcanzando la foévea. La
AGF mostré en media periferia vasos telan-
gectasicos con fuga de contrataste. El trata-
miento que recibid en primer lugar fue con la-
ser Argén 325 impactos en region temporal y
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posteriormente se realizé criopexia en el mis-
mo sector. Después del tratamiento, el EMC
se resolviod. Sin embargo, no se produjo me-
joria de la vision, debido a la atrofia difusa de
capas externas evidenciada en la OCT (fig. 4).

Caso clinico 5

Paciente varon de 16 afios, prematuro de
nacimiento que necesitd oxigenoterapia, sin
otros antecedentes de importancia, acude por
alteracion visual en OD con AV de 0,4. La
OCT mostr6 un edema macular cistoideo con
un grosor foveal de 649 micras. La AGF del
OD evidenci6 telangiectasias en perifovea
temporal con fuga tardia, en toda la perife-
ria nasal también se evidencié lesiones te-
langectasicas asociado a zonas de isquemia.
La AGF del OI era completamente normal.
Recibe como tratamiento laser Pascal 1.000

il N

o
|
L

\.

impactos cubriendo sector de periferia nasal
ademas se inicia antiangiogénicos (ranibizu-
mab) 3 dosis mensuales. A los tres meses pre-
senta mejoria de su AV a 0,6 con resolucioén
parcial del EMC.

DISCUSION

Lo recogido en la literatura indica una in-
cidencia mayor de enfermedad de Coats en
pacientes varones (1). En nuestra serie cuatro
de los pacientes eran varones y uno de ellos
mujer. Por regla general la edad de presenta-
cion es entre la primera y segunda década de
la vida, cuando aparece de manera mas tardia
se suele relacionar con formas mas leves de
la enfermedad (1). La edad media de nuestro
grupo de pacientes fue de 28,2 afios, con una
edad minima de 14 afios y una maxima de 50
afios.

ARCH. SOC. CANAR. OFTAL., 2020; 31: 24-30

4

Fig. 3: (a)
Retinografia OD
con exudado

denso que forma
circinada que afecta
polo posterior, se
visualiza dilatacion
macroaneurismadtica.
(b)(c) AGF muestra
telangiectasias
capilares,
microaneurismas,
resalta
macroaneurisma

en arcada temporal
inferior. (c): En
periferia temporal
inferior alteraciones
vasculares y sector de
isquemia periférica.
(d) OCT previo al
tratamiento con
gran EMC. (e)

OCT después del
tratamiento.
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Fig. 4: (a)
Retinografia OD
con exudado
denso con
afectacion
macular. (b)
AGF muestra
telangiectasias

y aneurismas en
periferia temporal
e isquemia
periférica
sectorial. (c)
OCT previo al
tratamiento. (d)
OCT después

del tratamiento
donde se muestra
remision de EMC
y atrofia difusa
de retina externa.
(e) zona de retina
periférica que
muestra sector de
tratamiento con
laser y criopexia.

El diagnoéstico diferencial de la E. de
Coats debe incluir el retinoblastoma en caso
de nifios, otras retinopatias exudativas como
la enfermedad de Norrie, retinopatia exudati-
va familiar o retinopatia del prematuro (1,4).
En nuestra serie de casos no encontramos an-

tecedentes personales ni familiares relevantes
excepto en uno de ellos que fue prematuro y
recibi6 oxigenoterapia. Con respecto al tema
de la retinopatia del prematuro, se manifies-
ta a edades precoces, aunque también se ha
descrito E. de Coats a edades muy tempranas

Fig. 5: (a) Retinografia del OD se visualiza capilares telangectasicos en parafovea temporal. (b) AGF donde se aprecia
telangectasias perifoveales con fuga y en periferia nasal aneurismas, vasculatura telangectasica y falta de perfusion segmentaria
periférica. (e) (f) OCT antes y después del tratamiento.
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(4). Cabe destacar que se trata de una pato-
logia bilateral por lo que consecuentemente
en nuestro caso, dada la unilateralidad de la
afectacion y que el paciente no tenia registro
de patologia oftalmica previa, consideramos
que el diagndstico de nuestro paciente estd
mas a favor de la E. de Coats.

Como se expuso previamente, es una enti-
dad que se presenta de forma unilateral. Tres
de nuestros pacientes tuvieron afectado el OD
y dos de ellos el OI, en ningun paciente hubo
afectacion bilateral. La forma de presentacion
de todos ellos fue una pérdida de la agudeza
visual siendo la minima registrada de CD a
2 my la maxima de 0,7.

Las tres caracteristicas clasicas que con-
firman el diagnostico de Coats son el des-
prendimiento de retina exudativo, los vasos
telangiectasicos dilatados irregularmente
y la no perfusion periférica (1). Existe una
clasificacion de la enfermedad segun el mé-
todo Shields (5) que describe las etapas de
la siguiente forma: etapa 1 con telangiecta-
sia retiniana, etapa 2 se puede combinar con
exudacion retiniana, etapa 3 desprendimiento
de retina exudativo (etapa 3A1 extrafoveal
y 3A2 foveal) etapa 3B desprendimiento de
retina total, etapa 4 desprendimiento de reti-
na completo con glaucoma y etapa 5 estado
final. En cuatro de nuestros pacientes hubo
compromiso macular donde la enfermedad
se presentd con exudados duros temporales a
la fovea. Y en un unico paciente (caso 2) se
observaron las dilataciones vasculares y exu-
dacion que estaba limitada a nivel de la retina
periférica sin compromiso macular, a esta pa-
ciente se tratd con ablacion laser y crioterapia
debido a su riesgo potencial de extension de
los exudados.

El objetivo del tratamiento en la enfer-
medad de Coats es abordar y erradicar los
vasos telangiectasicos para controlar los exu-
dados retinianos y mejorar la vision. La falta
de neovascularizacion en la angiografia con
fluoresceina y la presencia de escaso fluido
por ecografia son factores predictores que de-
terminan la resolucién del fluido subretiniano
(6). La terapia tradicional de esta enfermedad
incluye el laser, que sera eficaz en estadios
leves de la enfermedad, y la crioterapia que
es util en casos de desprendimiento de reti-
na donde el laser no puede funcionar (7). Los
niveles de VEGF aumentan en la enfermedad
de Coats, pero no estan involucrados en la

patogénesis por lo que el tratamiento con an-
tiVEGF es de utilidad como terapia comple-
mentaria al laser o la crioterapia pues ayudan
en el manejo pero no pueden por si mismos
tratar la afeccién subyacente (3,7-10). Dos
de nuestros pacientes recibieron laser en un
primer momento acompaiiado de antiVEGF,
dos de ellos recibieron laser y posteriormente
criopexia, uno de ellos recibi6 terapia anti-
VEGF en un primer momento y por falta de
respuesta se decidid laserterapia. En cuanto a
los resultados post-tratamiento cuatro de los
pacientes mejoraron su AV, uno mantuvo la
misma AV. La terapia combinada de los an-
tiangiogénicos a la terapia tradicional con la-
ser o crioterapia ha sido descrita como mas
efectiva que la terapia con antiangiogénicos
solos (3,7).

También se ha descrito que para estadios
mas avanzados la triamcinolona intravitrea
es util como terapia adyuvante (3) y tam-
bién tratamiento con implante intravitreo de
Dexametasona combinado con fotocoagula-
cion retiniana (11). Los esteroides causan una
disminucién en el grosor central de la retina
con resolucion de los exudados y con la con-
siguiente mejora en la agudeza visual. Sin
embargo, pueden producir complicaciones
como la catarata y el glaucoma (3).

En casos severos con desprendimiento
de retina exudativo, seria posible realizar el
drenaje externo de liquido subretiniano con
0 sin vitrectomia combinandolo con laser y/o
crioterapia (3).

Existen publicaciones que indican que el
tratamiento combinado de agentes anti-VE-
GF y crioterapia podria conducir a un mayor
riesgo de fibrosis vitreorretiniana y despren-
dimiento retiniano por traccion. Y la presen-
cia de fibrosis previa al tratamiento es factor
de mayor riesgo para su aparicion (2). No se
dio el caso en nuestros pacientes.

A pesar del avance significativo en la com-
prension cientifica de la enfermedad de Coats
y su espectro clinico, la etiologia subyacente
sigue siendo oscura. Con el desarrollo de la
terapia anti-VEGF, los especialistas en retina
tienen un complemento nuevo y efectivo para
el tratamiento clinico del exudado, el edema
macular y el desprendimiento seroso de la re-
tina. La experiencia adicional determinara si
mejorara el pronodstico visual a largo plazo.

Como conclusion, la terapia de la enfer-
medad de Coats debe individualizarse, segin
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