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Obstruccion de arteria central
de la retina bilateral secundaria a
granulomatosis eosinofilica con
poliangeitis. Reporte de un caso

Bilateral central retinal artery occlusion secondary
to Eosinophilic Granulomatosis with Polyangiitis.
Case report
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RESUMEN

Caso clinico: Presentamos el caso de una mujer de 68 afios con diagndstico de Granulomatosis
eosinofilica con poliangeitis (o Sindrome de Churg-Strauss) que padece oclusion de arteria
central de la retina bilateral.

Discusion: La oclusion de arteria central de la retina es una causa grave de pérdida de vision.
Aunque su etiologia principal son los émbolos de colesterol, deben tenerse en cuenta otras
entidades como las vasculitis primarias para poder realizar un diagnostico y tratamiento
temprano.
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ABSTRACT

Clinical case: We present the case of a 68-year-old woman diagnosed with eosinophilic gra-
nulomatosis with polyangiitis (or Churg-Strauss Syndrome) suffering from bilateral central
retinal artery occlusion.

Discussion: Central retinal artery occlusion is a serious cause of vision loss. Although its main
etiology is cholesterol emboli, other entities such as primary vasculitis must be considered
in order to carry out an early diagnosis and treatment.
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INTRODUCCION

La granulomatosis eosinofilica con po-
liangeitis (EGPA), anteriormente conoci-
da como Sindrome de Churg-Strauss, es
una enfermedad autoinmune perteneciente
al grupo de las vasculitis asociadas a an-
ticuerpos anticitoplasmas de neutrofilos
(ANCA) que se caracteriza por una granu-
lomatosis necrotizante que afecta funda-
mentalmente a vasos de pequefio y media-
no calibre (1,2).

Sus manifestaciones son fundamental-
mente extraoculares (1,3), pero también se
ha descrito una gran variedad de manifesta-
ciones a nivel ocular, que engloba oclusio-
nes de arteria y/o vena retiniana, neuropatia
Optica isquémica, conjuntivitis, escleritis
y/o esclerouveitis, etc. (4). Si bien la oclu-
sion de arteria central de la retina es una de
las manifestaciones oculares mas frecuen-
tes de esta enfermedad, su presentacion es
comunmente unilateral. En este trabajo,
presentamos el caso de una obstruccion de
arteria central de la retina bilateral en un pa-
ciente afecto de granulomatosis eosinofilica
con poliangeitis.

CASO CLINICO

Nuestra paciente es una mujer de 68 afios
de edad que acude al Servicio de Urgencias
de nuestro hospital por pérdida brusca e
indolora de vision de ambos ojos (AO) de
pocas horas de evolucidn, con recuperacion
posterior de la vision del ojo derecho (OD).
Entre sus antecedentes destaca el Sindrome

de Churg-Strauss, o EGPA, con polineu-
ropatia y eosinofilia secundarias en segui-
miento por el Servicio de Medicina Interna,
sin tratamiento en el momento actual. A
la anamnesis dirigida referia claudicacion
mandibular, sin evidencia clara de claudi-
cacion de cintura escapular ni pélvica, y
pulsos de arterias temporales conservados
y simétricos.

En la exploracion se objetivo una dismi-
nucién de agudeza visual (AV) de AO, sien-
do de 0,4 en OD y de percepcion de luz en el
ojo izquierdo (OI), y ausencia de hallazgos
patologicos en polo anterior, a excepcion
de catarata en evolucion en OI que no jus-
tificaba la disminucion de la vision (N3 de
Barraquer).

En la exploracion del fondo de ojo se evi-
dencio una palidez generalizada del polo pos-
terior de la retina, arteriolas estenosadas con
segmentacion de la columna sanguinea, exu-
dados blandos en el OD y mancha rojo cereza
mas evidente en el OI (fig. 1).

Con el diagndstico de oclusion de la arte-
ria central de la retina de ambos ojos posible-
mente secundaria a la EGPA versus arteritis
de la temporal, se remite a Medicina Interna
(MI) para estudio e inicio del tratamiento cor-
ticoideo endovenoso. Se administraron tres
bolos de 250 mg de metilprednisolona en 24
horas, y posteriormente tres bolos de 500 mg
del mismo principio activo en 48 horas por
empeoramiento de los sintomas. Ademas, se
solicitd estudio sistémico (ecografia doppler
de arteria temporal y troncos supraadrticos,
ecocardiografia transtoracica y transesofagi-
ca, TC de torax, abdomen y pelvis y angio-
resonancia magnética de craneo, asi como

Fig. 1: Retinografia donde se aprecia palidez retiniana, exudados blandos en polo posterior y mancha rojo cereza.
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biopsia de arteria temporal) que resultd ne-
gativo.

En cuanto a su enfermedad, se habia evi-
denciado previo al ingreso un aumento de
los anticuerpos anticitoplasma de neutréfilos
(ANCA MPO) y de la eosinofilia. Ademas,
el electromiograma mostrd progresion de la
neuropatia respecto a resultados de pruebas
anteriores.

Por nuestra parte se realizé un estudio
multimodal con OCT, angiografia fluorescei-
nica y retinografia, detectindose edema ma-
cular espongiforme leve con mayor afecta-
cioén en OD (fig. 2), y un leve enlentecimiento
del relleno vascular en OI. No se apreciaron
signos claros de vasculitis en la angiografia,
ni zonas de isquemia periférica o émbolos,
aunque si se objetivaron «stops» o zonas de
detencion del flujo en arteriolas de arcada
temporal inferior, de probable relacién con
espasmos vasculares de etiologia vasculitica
(figs. 3y 4).

La negatividad en los resultados del es-
tudio sistémico, el empeoramiento de para-
metros analiticos, asi como los hallazgos en
la exploracion y pruebas complementarias
oftalmologicas hicieron que finalmente se
orientara el caso como obstruccion de arte-

Tomogralia B horeontal de OS5 - Alla deiTomwografia B: 64

ria central de la retina bilateral secundaria a
EGPA o vasculitis tipo Churg-Strauss.

La paciente es valorada a los 2, 6 y 12
meses en las consultas de oftalmologia,
objetivandose una disminucién progresi-
va del edema macular y de la palidez del
polo posterior, a pesar de la cual la agudeza
visual no mejoro, detectandose luego una
atrofia macular y papilar marcada, asi como
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Fig. 2: OCT de
macula de ambos
ojos donde se
aprecia banda
hiperreflectante
sobre una banda
hiporeflectante en
las capas externas,
asi como aumento
de grosor en OD y
disminucion en OI.

Fig. 3: Angiografia
de ojo izquierdo.
En rojo, «stop» en
arteriola de arcada
temporal inferior.
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estrechamiento arteriolar de pequefio tama-
flo y aparicion de membrana epirretiniana

(figs. 4y 5).

DISCUSION

La granulomatosis eosinofilica con po-
liangeitis es una enfermedad autoinmune ca-
racterizada por granulomatosis necrotizante
fundamentalmente de vasos de pequefio y
mediano calibre (1,2). Junto con la polian-
geitis microscopica y la granulomatosis con
poliangeitis, antes llamada granulomatosis de
Wegener, forma parte de las vasculitis asocia-
das a ANCA (5). El papel de los anticuerpos
en el desarrollo de la enfermedad, asi como
de la inflamacion eosinofilica, continua sien-
do a dia de hoy desconocido. De hecho, la
complejidad propia de esta patologia ha su-
puesto un obstaculo en su investigacion du-
rante muchos afos (6).

Fig. 5: OCT al afio de seguimiento, donde se observa atrofia macular y membrana epirretiniana.

Sus manifestaciones clinicas son, sobre
todo, extraoculares (1,3), siendo el pulmon
el organo diana de la enfermedad, ya que es
tipica la presencia de infiltrados migratorios
y parcheados ubicados predominantemen-
te en el exterior del parénquima pulmonar.
Ademas, el asma constituye la manifesta-
cion mas frecuente, presentandose en mas
del 90% de los pacientes, con un tiempo de
inicio entre 5 y 9 aflos antes del diagndstico
de EGA. Otra de las afecciones mas tipicas
es la de los nervios periféricos, pudiéndose
observar polineuropatias distales o radicu-
lopatia lumbar (6). El rifion suele mostrar
gromerulonefritis necrotizante de tipo focal
y segmentaria con formacion de semilunas y
las manifestaciones cardiacas o gastrointes-
tinales son, sin embargo, menos frecuentes
(6,7). Nuestra paciente presentaba asma, eo-
sinofilia secundaria, y polineuropatia distal
a distintos niveles, sin manifestaciones en
otros 6rganos.
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Las manifestaciones oculares no se pre-
sentan de forma tan comun como el resto
de la clinica sistémica, aunque hay descritas
una gran variedad de las mismas: oclusiones
de arteria y/o vena retiniana, neuropatia Op-
tica isquémica, conjuntivitis, uveitis, escle-
ritis etc. Aunque la principal causa de oclu-
sion de arteria central de la retina (OACR)
es la presencia de émbolos de colesterol
(8), también puede responder a esta etio-
logia vasculitica. A dia de hoy, no existen
datos recogidos del porcentaje de pacientes
con esta patologia que desarrollan OACR.
Otras causas posibles serian la arteritis de
células gigantes o trombofilias. Asako y co-
laboradores (9) realizan, a proposito de un
caso, una revision de la literatura referente
a oclusion de arteria central de la retina se-
cundaria a EGPA. La clinica, similar a otros
tipos de OACR, es fundamentalmente la de
pérdida aguda e indolora de la vision, con el
hallazgo funduscépico de palidez retiniana,
mancha rojo cereza y estrechamiento arte-
riolar, hallazgos que nuestra paciente pre-
sentaba en su totalidad.

El manejo terapéutico esta principalmen-
te enfocado en tratar la enfermedad de base,
fundamentalmente con corticoides. En dicho
estudio se describe la utilizacion de dosis ba-
jas de corticoides sistémicos (prednisolona
30-40 mg) para casos leves o moderados, y
dosis mayores (prednisolona > 60 mg, o bo-
los de corticoides combinados con terapia
inmunosupresora) para los casos severos.
Esta tltima modalidad es la misma que la
usada en nuestro caso. Ademas, existen otras
alternativas de tratamiento, algunas novedo-
sas, como las terapias biologicas (rituximab,
omalizumab, o mas recientemente, mepolizu-
mab) (10), que no han sido necesarias utili-
zar en nuestro caso. A su vez, se insiste en
la necesidad de una instauracion temprana
del tratamiento, pues un retraso en el mismo
empeora habitualmente el prondstico de estos
pacientes.

A pesar de la abundancia de estudios so-
bre OACR unilateral en este contexto, son
pocos los trabajos que describen un cuadro
bilateral. Akiyama (11) reporta un caso con
presentacion bilateral simultanea, tratado del
mismo modo con altas dosis de corticoides
aunque sin éxito en la mejoria de la agudeza
visual. En nuestra paciente, de igual manera,
a pesar de los cambios en los hallazgos de la

exploracién no se consiguié incrementar la
agudeza visual.

CONCLUSIONES

La OACR es una causa poco frecuente,
aunque grave, de pérdida de vision. Aunque
la principal causa son los émbolos de coleste-
rol, deben tenerse en cuenta otras entidades,
como las vasculitis primarias, que pueden
cursar con manifestaciones oftalmologicas
que pueden ser incluso los Unicos sintomas
de la enfermedad. Aunque la EGPA es una
causa rara de OACR, y la mayoria de los
pacientes tiene un mal prondstico visual, un
diagnostico y tratamiento temprano podria
mejorarlo.
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