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Retinopatia en perdigonada
(Birdshot) HLA-A29 negativo

Birdshot chorioretinopathy HLA-A29 negative

JEREZ OLIVERA E', CABRERA LOPEZ F', CABRERA MARRERO B',
CRESPO LLORDEN A', RODRIGUEZ MELIAN L', CARDONA GUERRA P2

RESUMEN

Caso clinico: Presentamos el caso clinico de una mujer de 52 afios que acudi6 a la consulta por
disminucion de agudeza visual de un afio de evolucién. A la exploracién oftalmoldgica des-
tacaba una vitritis y lesiones coriorretinianas blanquecinas en ambos ojos. E1 HLA-A29
resulté negativo.

Discusion: La retinocoroidopatia en perdigonada es una uveitis posterior bilateral caracteriza-
da por lesiones hipopigmentadas en el fondo de ojo. Mds de un 90% de los casos son posi-
tivos para el HLA-A29.
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ABSTRACT

Case report: We report the case of a 52 year-old-woman with visual acuity decrease for one
year. In the ophthalmic examination we observed a vitritis and white choriorretinal spots in
both eyes. HLA-A29 was negative.

Discussion: Birdshot chorioretinopathy is a bilateral posterior uveitis characterized by hypo-
pigmented fundus lesions. More than 90% of patients are HLA-A29 positive.
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Fig. 1: a: OD:
Vitritis + lesion
coriorretiniana
blanquecina
peripapilar
temporal.

Fig. 1: b: OI:
Vitritis menos
evidente.
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INTRODUCCION

La retinocoroidopatia en perdigonada tam-
bién conocida como Birdshot, fue descrita
por primera vez en 1980 por Ryan y Maume-
nee como un proceso inflamatorio intraocular
cronico caracterizado por lesiones despig-
mentadas dispersas por el fondo de ojo, vitri-
tis leve y vasculitis. Ya destacaron entonces
una fuerte asociacion con el gen HLA-A29 y
la presencia de cambios electrofisiologicos
tipicos (1).

CASO CLINICO

Presentamos el caso clinico de una mujer
de 52 afios y raza blanca que acudidé a con-

sulta refiriendo picor y quemazén en ambos
ojos, fotofobia, cefalea intensa y disminucién
de agudeza visual (AV) de aproximadamente
un afio de evolucién. Como antecedentes per-
sonales tan solo destacaba una cirugia gine-
coldgica por mioma uterino.

A la exploracion oftalmoldgica presentaba
una AV corregida de 0,2 en ojo derecho (OD)
y de 0,5 en ojo izquierdo (OI). La biomicros-
copia resulté dentro de limites normales
(DLN) sin signos de inflamacién activa con
una presion intraocular de 15 mmHg en
ambos ojos. Al referirnos al fondo de o0jo nos
encontramos con vitritis media y snow balls
periféricos asi como un borramiento papilar
mds evidente en su OD con una lesion corio-
rretiniana  blanquecina adyacente. En este
mismo ojo destacaba un edema macular quis-
tico (EMQ). Igualmente se podian reconocer
multiples lesiones de hipopigmentacion
subretiana redondeadas, blanquecinas y pro-
fundas distribuidas en ecuador nasal e infe-
rior y drea macular (fig. 1).

Se realiz6 una Tomografia de Coherencia
Optica (OCT) donde se puso en evidencia el
edema macular quistico (305u) asociado a
membrana epirretiniana (MER) en el OD,
resultando DLN en el OI (194u) (fig. 2).

Ante este cuadro clinico se establecid el
diagnéstico diferencial entre retinocoroido-
patia en perdigonada y uveitis intermedia y se
instaur6 tratamiento con prednisona
(Img/kg) via oral.

Se solicitaron pruebas complementarias
para descartar Sarcoidosis, Tuberculosis y
Sifilis asi como el antigeno HLA-A29, resul-
tando todas ellas negativas.

En revisiones posteriores se observé una
mejoria de la AV de 0,5 en ambos ojos asi
como una disminucidn de la vitritis. La OCT
de control mostré persistencia del EMQ por
lo que se decidi6 inyectar corticoides subte-
nonianos. Desde entonces la paciente ha
dejado de a acudir a consulta.

DISCUSION

La coriorretinopatia en perdigonada se tra-
ta de una uveitis posterior crénica general-
mente bilateral y asimétrica que debe su
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nombre a las lesiones hipopigmentadas en
fondo de ojo recordando a los impactos de
una escopeta. Existen evidencias de una
inflamacién inicial de la retina interna para
posteriormente afectarse la retina externa y la
coroides, resultando asi las lesiones hipopig-
mentadas caracteristicas. Representa aproxi-
madamente el 6-7,9% de los pacientes que
sufren uveitis posterior y se trata de la enfer-
medad que presenta una mayor asociacion
con los antigenos HLA clase I (2). En un 54-
58% de los casos se trata mujeres con una
edad media de 50 afios y es excepcional por
debajo de los 30 afos (3).

Mais de un 90% de los pacientes resultan
positivos para el HLA-A29 con un riesgo
relativo estimado entre 50 y 224. La frecuen-
cia del HLA-A29 en la poblacién blanca es de
aproximadamente el 7%. La secuenciacion
genética del HLA clase I ha revelado la pre-
sencia de 11 subtipos. El HLA-A29.2 es 20
veces mds frecuente que el HLA-A29.1 en la
raza caucdsica, siendo el resto de los subtipos
excepcionales. Algunos estudios concluyen
que esta retinocoroidopatia solo afecta a
pacientes con el subtipo HLA-A29.2. En Asia
donde esta enfermedad es extremadamente
rara el HLA-A29.1 es el subtipo predominan-
te en la poblacién2. Sin embargo, no se cono-
ce cudl es el papel que juega la molécula HLA
en la patogénesis de esta enfermedad.

Los criterios diagndsticos de la coriorreri-
nopatia en perdigonada, establecidos segtin
una conferencia internacional, se basan
exclusivamente en factores clinicos, siendo la
positividad del HLA-A29 un hallazgo de
apoyo, ya que se han descritos casos HLA-
A29 negativos (<5%) (tabla I). La sensibili-
dad de estos criterios es del 97,5% con una
especificidad del 100% (4).

Tabla I. Recidivas por grupos de tratamiento

Los sintomas iniciales son vision borrosa,
miodesopsias y/o fotopsias asi como los sig-
nos oculares en el fondo de ojo. Es posible
que las lesiones funduscépicas precedan a los
sintomas visuales algunos meses y perma-
nezcan asintomdticas si no se practica al
paciente una exploracién oftalmoldgica (1).
Se han descrito también alteraciones en la
visién cromdtica y nictalopia. Todas estas
alteraciones visuales pueden ir acompafiadas
de una agudeza visual de la unidad.

En cuanto al fondo de ojo nos encontramos
con multiples lesiones de hipopigmentacién
subretiniana, redondeadas u ovaladas, blanque-
cinas o color crema y de un cuarto a un medio
de didmetro papilar. Parten de forma radial des-
de la papila extendiéndose obligatoriamente
inferior y nasal a ésta, pudiendo llegar a ser
confluentes dando lugar a grandes areas geo-
graficas de hipopigmentacion. Es raro encon-
trarlas en estadios muy iniciales. Parece tratar-
se de actimulos de linfocitos a nivel de la coroi-
des que también podemos encontrar en la vas-
culatura y a nivel de la cabeza del nervio 6pti-
co (5). Podriamos establecer una clasificacién
de las mismas segtin su morfologia, cantidad,
localizacién y grado de pigmentacién. Esto
ultimo se ha correlacionado con el grado de
visién borrosa y nictalopia (1).

Caracteristicas obligatorias . Afectacion bilateral

o —

un 0jo

Hallazgos de apoyo HLA A-29 positivo

. Vasculitis retiniana

. Presencia de al menos tres «lesiones birdshot» peripapilares inferonasales a papila en

. Leve inflamacién segmento anterior
. Leve inflamacién segmento posterior

Fig. 2: OCT OD:
Pérdida de la
depresion foveal
normal con MER
asociada (283u).

Edema macular quistico

. Precipitados querdticos

. Sinequias posteriores

. Infeccién, neoplasia u otra enfermedad inflamatoria con lesiones coroideas

Criterios de exclusion

LN =W AW
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Los estudios electrofisiolégicos muestran
alteraciones tipicas en el electrorretinograma
de estos pacientes. Una onda b més pequefia
de lo normal con una atenuacién de la onda a
que indica una disfuncién de la postfoto-
transduccion, no siendo este hallazgo patog-
noménico de la coriorretinopatia en perdigo-
nada (2).

La pérdida de vision se debe fundamental-
mente a edema macular quistico, neuropatia
o atrofia Optica, opacidades vitreas, membra-
nas epirretinianas o neovascularizacién
subretiniana. También se ha descrito una dis-
minucién de agudeza visual secundaria a
trombosis venosa consecuencia de la vasculi-
tis que pueden sufrir estos pacientes. Se trata
de una vasculitis bilateral y difusa que afecta
fundamentalmente a los vasos retinianos
principales. En 1988 Priem y Oosterhuis
hacen referencia a una mayor asociacion
entre coriorretinopatia en perdigonada y
oclusién venosa con respecto a poblacion
sana de la misma edad. Se han barajado dos
hipétesis al respecto: la inflamacién granulo-
matosa retiniana alrededor de la venas y en la
coroides subyacente o la mayor incidencia de
trastornos cardiovasculares que presentan
estos pacientes (hipertension arterial, patolo-
gia coronaria o infartos) (6).

Segun las series analizadas hasta un 20%
de estos pacientes pueden llegar a desarrollar
una ceguera legal después de afios de segui-
miento (2).

No existen criterios bien establecidos de
cuando empezar a tratar a estos pacientes
aunque parece claro que es necesario cuando
la agudeza visual cae por debajo de 0,5. Los
corticoides han sido durante afios la primera
linea de actuacién ya sea orales, intravenosos

o recientemente intravitreos. En aquellos
casos donde son necesarias altas dosis tam-
bién se ha ensayado con inmunosupresores
tales como azatioprina, micofenolato mofetil,
ciclofosfamida, metrotexato o ciclosporina.
En pacientes con inflamacidn activa parecen
de utilidad, sin embargo se cuestiona su uso
en aquellos con estados avanzados de atrofia.
Por tanto, la instauracién precoz de trata-
miento inmunosupresor supone un beneficio
a largo plazo para los pacientes con retinoco-
roidopatia en perdigonada.

Presentamos este caso clinico dada la baja
frecuencia de esta patologia en pacientes
HLA-A29 negativo (<5%).
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