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Patologia inflamatoria ocular:
coriorretinitis serpinginosa

Ocular inflammatory diseases:
serpinginous choroidopathy

Resumen

Dentro de la patologia inflamatoria ocular, la coriorretinitis serpingi-
nosa es un tipo de uveitis posterior que afecta a la coroides y al epitelio
pigmentario de la retina. Es una entidad de muy baja prevalencia pero
con un curso recurrente y progresivo que puede llevar a la pérdida
irreversible de la agudeza visual. Presentamos dos casos con afecta-
cion inflamatoria caracteristica asi como el tratamiento y pronéstico
con el que cursaron y se comenta la literatura mas reciente respecto
a las caracteristicas demograficas y clinicas de las diferentes series de
casos publicados asi como una actualizacion terapéutica.

Abstract

Serpiginous choroiditis is a type of posterior uveitis affecting cho-
roid and retinal pigment epithelium. It is a very low prevalence disease
but with a recurrent and progressive course leading to irreversible loss
of visual acuity. We present two cases with characteristic inflammatory
involvement as well as treatment and prognosis. We reviewed the
demographic and clinical characteristics of published case series and
an update on treatment.

Keywords: coriorretinitis serpinginosa; uveitis; patologia inflamato-
ria ocular; serpinginous choroidopathy; uveitis; ocular inflammatory
diseases.
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Introduccion

La Coriorretinitis Serpinginosa (CS) es una entidad
inflamatoria ocular de muy baja incidencia enmarca-
da en el contexto de las uveitis posteriores donde el
proceso inflamatorio se localiza inicialmente a nivel
de la capa coroidea. Se desconoce su etiologia, im-
plicandose teorias etiopatogénicas autoinmunes e
infecciosas. Sin tratamiento suele comportar un pro-
nostico grave pues el proceso inflamatorio tiende a
presentar un curso progresivo, crénico y recurrente
con deterioro o pérdida de la agudeza visual.

Caso 1

Mujer de 71 anos sin antecedentes de interés
salvo dislipemia y diabetes mellitus no insulindepen-
diente que en Febrero de 2010 present6 pérdida de
vision en su ojo derecho. En la exploraciéon oftalmo-
l6bgica se apreciaba una agudeza visual (AV) en su
ojo derecho (OD) de “cuenta dedos a un metro” y
en el izquierdo (Ol) de 1, siendo la presion intrao-
cular de 13 y 15 mm de Hg respectivamente. En la
biomicroscopia se observaban sendas cataratas nu-
cleares que no justificaban la agudeza visual del OD,
sin apreciarse fendmeno Tyndall. El fondo de ojo
presentaba en ambos ojos lesiones atréficas peripa-
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pilares de forma geografica, que en el OD llegaban
a afectar al area macular, con membrana neovascu-
larsubretiniana en esa zona. En la tomografia éptica
de coherencia (OCT) macular del OD aparecia una
imagen de edema macular quistico (EMQ) y en la
angiofluoresceingrafia (AFG) del OD se observaba
hipofluorescencia precoz debido al bloqueo de fluo-
resceina por el epitelio pigmentario retiniano ede-
matoso e hiperfluorescencia tardia a partir de los
bordes de la lesion activa (Figura 1A y 1B). De las
pruebas complementarias realizadas presentaba un
hemograma y bioquimica normales salvo glucosa
132; estudio inmunolégico (FR, CCP, ANA, DNA,
ANCA, Crioglobulinas) negativo, estudio serologico
(toxoplasma, LUES, CMV) negativo; tipaje HLA B27
y B51 negativo; Mantoux negativo y Rx de térax
y pelvis con caderas sin alteraciones significativas.
Ante la sospecha clinica de coroiditis serpiginosa se
inicié tratamiento con dosis altas esteroideas (pred-
nisona 1mg/Kg/dia) junto con ciclosporina (5 mg/
Kg/dia). A las seis semanas de iniciar el tratamiento,
debido a intolerancia comprobada e HTA, se sus-
tituyé la Ciclosporina por Azatioprina (1,5 mg/Kg/
dia segun niveles TMPT) y se afiadié profilaxis con
alendronato y suplementos de Calcio y Vitamina D.
Con dicho tratamiento y a pesar de no recuperar

-

\ Figura 1A. Angiofluoresceingrafia de ojo derecho. 1B. Angiofluoresceingrafia de ojo izquierdo. )
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agudeza visual, se observd mejoria de las lesiones
oftalmoldgicas peripapilares y disminucion del EMQ.
A los 3 meses de tratamiento, se administré una
inyeccion intravitrea de ranibizumab (Lucentis®) en
OD para intentar mejorar la neovascularizacion ma-
cular, obteniendo una leve recuperacion de la AV a
0,1. Se inici6é un descenso progresivo del tratamiento
esteroideo hasta su suspension a los 10 meses de su
inicio. A los 12 meses de tratamiento, en el contexto
de monoterapia con azatioprina, presentd empeora-
miento del EMQ sin otros signos de actividad, por
lo que se realizd una inyeccion intravitrea de ace-
ténido de triamcinolona (Trigéon depot) en OD, con
mejoria anatémica pero sin recuperacion funcional.
Se mantuvo la azatioprina completando dos anos de
tratamiento inmunosupresor. Con dicha estrategia y
hasta junio del 2015, la paciente ha mantenido le-
siones serpiginosas estables sin signos de actividad,
pero con poca recuperacion de la agudeza visual en
su OD por la afectacion macular, con EMQ y fibrosis
macular como secuelas. (Figura 2A y 2B)

Caso 2

Varén de 62 anos sin antecedentes personales de
interés, que en Agosto del 2005 acudio a la consul-
ta de Oftalmologia por disminucién de la vision en
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su Ol. En la exploracién se observaba una AV de 1
en OD y de “cuenta dedos a un metro” en Ol. En el
fondo de ojo se apreciaba una imagen compatible
con coroiditis serpiginosa en ambos ojos, con EMQ
en Ol. La AFG del OD no se apreciaba signos de
actividad y la del Ol mostraba hipofluorescencia pre-
coz e hiperfluorescencia tardia a partir de los bordes
de la lesion (Figura 3). El estudio inmunolégico y la
serologia infecciosa resultaron negativas salvo sero-
logia de Toxoplasma IgG positivo e IgM negativo. En
la radiografia de térax aparecian lesiones cicatriciales
residuales en I6bulo superior derecho y el Mantoux
era positivo. Se instaurd tratamiento con Predniso-
na (0.5 mg/kg/dia) e Isoniacida 300 mg/dia que se
mantuvo durante nueve meses. A las 3 semanas de
iniciado el tratamiento, se observaba en el fondo del
0jo edema retiniano en los bordes de la lesion en Ol
y EMQ, por lo que se inyecté acetonido de triamci-
nolona (Trigdn depot peribulbar) en Ol, mejorando
el edema retiniano pero con persistencia del EMQ.
En diciembre 2005, se consulté con el Servicio de
Reumatologia afadiéndose Ciclosporina (5 mg/Kg/
dia) remitiendo al mes los signos de actividad de
las lesiones serpinginosas. Seis meses después, la
agudeza visual del OD era de 1y la del Ol habia
mejorado a 0,05. En una nueva AFG de junio 2006,

(

k Figura 2A. Retinografia de ojo derecho. 2B. Retinografia de ojo izquierdo. /

~
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Figura 3. Angiofluoresceingrafia de ambos ojos

no se objetivaron signos de actividad, presentando
hiperfluorescencia en el limite entre las zonas sanas
y las lesiones. En el fondo de ojo se apreciaban
las lesiones atroficas peripapilares con afectacion
del area macular en Ol y presencia de fibrosis. Se
disminuyé progresivamente el tratamiento inmuno-
supresor, suspendiéndose ciclosporina en diciembre
2006 y bajas dosis esteroideas de mantenimiento en
marzo 2007. Hasta la actualidad, las lesiones se han
mantenido inactivas (Figura 4).

Discusion

La Coriorretinitis Serpinginosa (CS) es un tipo de
uveitis posterior caracterizada por una inflamacion

cronica, recurrente y recidivante de la membrana
coroidea, los capilares coroideos y el epitelio pig-
mentario de la retina. Ha sido documentada en
la literatura de muy diferentes maneras y distintas
nomenclaturas: coroiditis geografica, coroidopatia
geografica, coroidopatia peripapilar coroidal, siendo
Laatikainen' el que probablemente completdé me-
jor la descripcién que actualmente se acepta y que
permanece clasificada separadamente y diferencia-
da de los sindromes de puntos blancos (“white dot
syndromes”)?. Es una entidad de muy baja prevalen-
cia, calculandose que puede corresponder a menos
del 5% del total de las uveitis posteriores. Se ha
descrito, sin embargo, una mayor incidencia en cier-
tas regiones geograficas de la India3. Su etiologia
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Figura 4. Angiofluoresceingrafia de ojo izquierdo.

permanece desconocida aunque se han implicado
factores etiopatogénicos de causas autoinmune e
infecciosas, destacando entre estas Ultimas la etio-
logia tuberculosa. Se han descrito casos aislados
asociados a enfermedades como la sarcoidosis*en-
fermedad de Crohn®, panarteritis nodosa®, lupus
eritematoso sistémico’, cancer de cervix® o hepatitis
autoinmune®.

En la descripcion clasica?, las lesiones se inician a
nivel papilar y se distribuyen de manera centrifuga,
en forma de parches mal definidos de color amarillo
grisdceo o cremoso. Estas imagenes se correspon-
den con infiltrados subretinianos originarios en la
region peripapilar y progresan de forma serpentina
irregular centrifuga que originan el aspecto tipico de
la enfermedad. La retina suprayacente es por lo ge-
neral edematosa y ocasionalmente puede ocurrir un
desprendimiento seroso. Cuando las lesiones activas
se resuelven, con o sin tratamiento, dejan un area de
atrofia tanto del tejido coriocapilar, el epitelio pig-
mentario y la retina suprayacente. En un mismo ojo,
pueden observarse lesiones multiples en diferentes
etapas de resolucion. La enfermedad se caracteriza
por multiples recurrencias a intervalos variables, que
se producen, por lo general, en los bordes ante-
riores de las cicatrices atréficas. Con cada nuevo
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episodio de actividad, hay una extension del dafio
coriocapilar y atrofia del epitelio pigmentario de la
retina en forma de un patrén geografico. Ademas
de esta forma de presentacion clasica, pueden exis-
tir afectaciones anatémicas aisladas de la macula
0 Unicamente periféricas'®. Las complicaciones mas
temidas son la afectacién macular, el edema ma-
cular quistico y la aparicién de neovascularizaciéon
subretiniana (NVSR) que se relaciona principalmen-
tecon una mayor tasa de recurrencias.Los casos cro-
nicos finalizan con atrofia coriorretiniana y fibrosis
subretiniana.

Debido a su baja incidencia con excepcion de al-
gunas zonas geograficas, existe heterogeneidad en
las caracteristicas sociodemograficas y clinicas que
exponemos en la Tabla 1, basadas en la revision de
los datos de las publicaciones de series de pacien-
tes!1213.1475 Suyele existir preponderancia en el sexo
masculino, la edad media de la vida y la afectacion
bilateral. Cerca del 50% de los casos van a presen-
tar afectaciéon macular al inicio o durante el curso
de la enfermedad. La mayoria de los casos han sido
tratados con corticoterapia o en combinaciéon con
inmunosupresores y existen casos puntuales aisla-
dos tratados con antituberculosos.

La CS suele ser un sindrome inflamatorio ocu-
lar donde la asociacién con enfermedad sistémica
autoinmune es incidental, por lo que el papel del
Reumatélogo, después de haber realizado el despis-
taje protocolario habitual, consistira en la mayoria
de los casos en el apoyo para el control y la optimi-
zacion del tratamiento corticoideo e inmunosupre-
sor. Sin embargo, debe advertirse que para la CS
es necesaria una mayor atencién en el despistaje
de la enfermedad tuberculosa. Esto se debe a que
la mayor incidencia de CS en areas endémicas de
tuberculosis ha llevado a algunos autores a exponer
la hipotesis de la etiologia tuberculosa, idea refor-
zada ademas por el éxito y la curacion de algunos
casos puntuales con tratamiento antituberculoso. A
pesar de ello, esta sospecha no ha sido confirmada
y Saurabhet no encuentra diferencias ni en la forma

1



Tabla 1.
Marcuello et al." Abrez et al.’
(2004) (2007)

N° de pacientes 1 70
N° de ojos 20 107
Raza Espana India
Sexo 90% varones 70% varones
Edad media 56 anos 30.3 afos
Bilateralidad 81.1% 52.9 %
Vitritis 9% 1.4 %
Afectaciéon macular 35% 84%
NVSR 45% 0.9%
QFN y/o mantoux + 0 casos 5 casos
Recaidas 91% 45.7%
Tto. corticoideo 100% 100%
Tto. inmunosupresor 27.27% NE,
Tto. antituberculoso. 0 5

® NE,: no especificado
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Saurabhet et al.’3 Toniolo et al."* Balarabe et al.’®

(2013) (2014) (2014)
54 18 17
91 27 29

India N. Zelanda y Australia India

64.8% varones 50% varones 82.4% varones

34.1 anos 47.7 ahos 31 anos
68.5% 61% 64.7%
0% 33% 0%
41.75% 55 % 241 %
2.56% 33% NE,
12 casos 5 casos 1 caso
18% 77% 65%
94.4% 100% 100%
29.62% NE, 64.7%
0 4 1

® NE,. Sin célculo del porcentaje total de pacientes con uso de inmunosupresores.s.

de presentacion, gravedad ni en el prondéstico con
tratamiento inmunosupresor cuando se diferencia a
los pacientes por despistaje tuberculoso (pacientes
con mantoux negativo versus mantoux positivo)'>-.
Respecto al éxito de los pacientes tratados con tra-
tamiento antituberculoso, debe tenerse en cuenta
que el diagndstico de la CS sigue siendo clinico y
descriptivo,donde los hallazgos diferenciales entre la
CS y una verdadera coriorretinitis multifocal tuber-
culosa pueden suponer un reto y dilema diagnoés-
tico para el Oftalmologo. En base a la experiencia
reportada, en aquellos casos con duda diagnostica 'y
sin datos de TBC activa, pueden tenerse en cuenta
unos criterios diferenciales que pueden orientar a la
etiologia tuberculosa: paciente perteneciente a un
area endémica o haber tenido un contacto reciente
de riesgo tuberculoso, mantoux positivo, presencia
de células en la camara anterior y vitreo, lesiones
multifocales con independencia de afectacion del
polo posterior y ausencia de respuesta a GC e in-
munosupresores'6:1718,

12

El prondstico de la CS viene determinado prin-
cipalmente por la afectacion de la agudeza visual
asi como la aparicion de complicaciones. En la serie
de Saurabhet', el 72% de los casos presentan una
AV igual o mejor de 20/60 al final de seguimiento.
En la serie de 11 pacientes de Marcuello, hasta un
45% de los ojos afectos manifestaron una agude-
za visual final menor de 0,1 a pesar del tratamien-
to'.Otros autores, basandose en la existencia de
formas variantes sin afectacién macular pero con
importantes escotomas o defectos campimétricos
en la exploraciéon ocular, advierten de la necesidad
de la seleccion de otros parametros distintos de la
AV para vigilar correctamente la actividad o la rea-
paricion de recidivas durante el curso evolutivo'3'.
A este respecto, Marcuello destacaba que, en el
inicio de la fase aguda, 6 de los 11 pacientes pre-
sentaban placas antiguas de atrofia coriorretiniana
y dispersion pigmentaria en el polo posterior en el
ojo contralateral correspondientes a episodios anti-
guos asintomaticos de la enfermedad. Nuestros dos
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pacientes no presentaban lesiones periféricas pero
si en el ojo contralateral asintomatico de cronologia
no determinada sin deterioro de la AV que habrian
pasado desapercibidas.

La estrategia del tratamiento de la CS se basa en
controlar los sintomas inflamatorios agudos, preve-
nir las recurrencias y afrontar las complicaciones se-
cundarias, siendo las mas graves entre estas Ultimas
la afectacion macular, el EMQ y la NVSR, pues son la
causa principal de pérdida irreversible de la agudeza
visual, situacion que lamentablemente también han
padecido nuestros dos casos.

El tratamiento mas habitualmente utilizado de la
CS es la terapia corticoidea sistémica. Ha demostra-
do controlar los brotes inflamatorios y prevenir las
recurrencias. Abrez et al'?. utiliza la administracion de
pulsos de metilprednisolona (MP iv) de manera pro-
tocolaria sequida de disminuciéon progresiva de pred-
nisona oral posteriormente. En otras series, el uso de
MP iv es mas selectivo, predominando corticoterapia
oral a alta dosis. Los tratamientos inmunosupresores
se han indicado inicialmente para intentar disminuir
el nimero de recurrencias'®, pero su uso en la actua-
lidad no se encuentra completamente estandarizado,
siendo muchos los autores que sélo los reservan para
las presentaciones mas graves (con pérdida de agu-
deza visual y afectacion macular), refractarias, recu-
rrentes o donde predominan claramente los efectos
secundarios esteroideos. La azatriopina (AZA), ciclos-
porina (CyP), ambas en combinacion (triple terapia:
esteroides + AZA + CyP) asi como el micofenola-
to mofetilo han sido los mas utilizados???'22. Con
menor frecuencia se encuentra el uso de agentes
alquilantes como el clorambucilo o la ciclofosfami-
da?3. No existen ensayos clinicos aleatorizados, por lo
gue ni la dosis ni la duracion ha sido estandarizada,
siendo siempre a criterio del clinico en la experiencia
publicada. Se han comunicado mas recientemente
experiencias de casos refractarios con adalimumab e
infliximab?42>. Debe advertirse al respecto que en un
paciente con infliximab, el paciente fallecié posterior-
mente en el seno de una tuberculosis diseminada?®,
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por lo que parece prudente en el caso de la CS (y su
relacion con la tuberculosis) extremar la precaucion
con el uso de terapia anti-TNF como una alternativa
a la que habitualmente estamos dispuestos a recu-
rrir en otros casos de uveitis refractarias. Las inyec
ciones locales corticoideas (intravitreas, peribulbares,
subtenianas) son recomendadas en casos graves y
como coadyuvantes al tratamiento sistémico. Respec
to a la NVSR como complicacion especifica de CS,
el tratamiento con laser e inhibidores del factor de
crecimiento endotelial vascular (ranibizumab y beva-
cizumab) han sido documentados recientemente con
resultados favorables?”:28,

Conclusion

En resumen, la CS es una uveitis posterior de
curso grave y recurrente de predominio en edad
media de la vida, de muy baja prevalencia excepto
en algunas areas endémicas de tuberculosis, sien-
do necesario una mayor atencién al diagnéstico
diferencial con esta afectacion ocular infecciosa.
Su deteccion requiere el rapido abordaje para evi-
tar la pérdida de agudeza visual y la aparicion de
secuelas. El tratamiento se basa principalmente
en el uso de corticoterapia e inmunosupreso-
res, siendo sélo algunos casos seleccionados los
gue se podrian beneficiar de tratamiento antitu-
berculoso.
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