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Oclusidén vascular mixta de la retina en una paciente con
sindrome antifosfolipido. Reporte de caso

Mixed retinal vascular occlusion secondary to antiphospholipid
antibody syndrome. A case report
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Resumen

Introduccién: La oclusion combinada de la arteria y la vena central de la retina es un evento vascular poco frecuente,
caracterizado por pérdida visual subita y prondstico reservado. Los pocos casos reportados se asocian con antecedentes
de patologia sistémica vasculitica, reumatoldgica, infecciosa o tumoral. Objetivo: Describir un caso de doble oclusidn vas-
cular retiniana secundario a sindrome de anticuerpos antifosfolipidos. Resumen del caso: Se reporta el caso de una pa-
ciente de 31 afios con oclusion de vena y arteria central de la retina, con historia clinica y paraclinicos compatibles con un
sindrome de anticuerpos antifosfolipidos de base, enfermedad de dificil manejo con un pobre prondstico visual, con secue-
las visuales graves, rdpidas e irreversibles. Conclusiones: Las oclusiones vasculares combinadas de arteria y vena central
de la retina son poco frecuentes. Se caracterizan por pérdida subita de la vision y hallazgos clinicos propios de ambos tipos
de oclusiones: palidez retinal, mancha de color rojo cereza, dilatacion venosa, hemorragias en llama, edema de disco, etc.
Por lo regular tiende a relacionarse con patologias infecciosas, autoinmunitarias o tumorales, entre otras, como es el caso
del sindrome antifosfolipido. Las opciones terapéuticas son limitadas y la respuesta es incierta, con un mal prondstico visual
y secuelas irreversibles.
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Abstract

Introduction: Combined vascular occlusion of the central retinal artery and vein is a rare vascular event, characterized by
sudden visual loss and uncertain prognosis. The few cases reported in literature are associated with a history of vasculitic,
rheumatological, infectious or tumoral pathology. Objective: To describe a mixed retinal vascular occlusion secondary to
antiphospholipid antibody syndrome. Case summary: We report a case with mixed retinal vascular occlusion in a patient
with history of antiphospholipid antibody syndrome , with poor visual prognosis, difficult treatment and severe irreversible
sequelae. Conclusions: Combined retinal vascular occlusions are rare entities characterized by sudden vision loss and
clinical findings of both types of occlusions: retinal pallor, cherry red spot, venous dilatation, hemorrhages, disc edema, etc.
Usually, these are related to infectious, autoimmune or neoplasic diseases, like antiphospholipid syndrome. The therapeutic
options are limited and their effectiveness is vague, leading to poor visual prognosis and irreversible sequelae.
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Introduccion

Las oclusiones vasculares combinadas de la retina
son poco frecuentes y tienden a caracterizarse por una
pérdida subita no dolorosa de la agudeza visual, usual-
mente unilateral, con un pronéstico visual impredecible’.
Los primeros casos reportados fueron documentados
por Qosterhuis en la década de 19602. La epidemiolo-
gia de estas afecciones es incierta, debido a que solo
se conocen datos derivados de reportes y series de
casos; sin embargo, se ha establecido que alrededor
del 18% de las oclusiones de rama de vena central de
la retina presentan de manera concomitante algun
grado de insuficiencia en el sistema arterial retinal, que
podria contribuir a que ocurra el evento combinado en
el futuro. Existen tres variantes de afectacion vascular
mixta en la retina, que en orden descendiente de fre-
cuencia de presentacion son: 1) oclusion de vena cen-
tral de la retina (OVCR) y oclusion de arteria ciliorretinal;
2) OVCR vy oclusién de rama de arteria central de la
retina; y 3) OVCR y oclusién completa de arteria central
de la retina®. La presentacion de estas condiciones
suele estar asociada a factores ateroescleréticos,
trombofilias, vasculitis o enfermedades autoinmunita-
rias, entre otros®.

En el presente articulo se presenta el caso de una
paciente con sindrome de anticuerpos antifosfolipidos
y lupus eritematoso sistémico con una oclusion vascu-
lar retiniana mixta.

Reporte de caso

Paciente de 31 afios que consultd inicialmente por un
cuadro clinico de visién borrosa en el ojo derecho (OD)
de 5 dias de evolucion, que evoluciond 2 dias después
a pérdida total de la agudeza visual. Como anteceden-
tes de importancia, la paciente presentaba lupus erite-
matoso sistémico con compromiso renal (nefritis lpica),
asi como sindrome de anticuerpos antifosfolipidos,
para lo que recibia leflunomida, hidroxicloroquina, pred-
nisolona oral, enoxaparina y acido acetilsalicilico. Al
examen oftalmoldgico se encontré en el OD una mejor
agudeza visual corregida de no percepcion de luz y
presencia de pupila amaurdtica, segmento anterior
sano. En el fondo de ojo bajo dilatacion farmacoldgica
con tropicamida al 0.5% y fenilefrina al 5% se evidenci6
un disco Optico edematizado con bordes mal definidos,
hemorragias en llama en los cuatro cuadrantes, apa-
riencia de mancha de color rojo cereza y palidez retinal
en el area perimacular, con presién intraocular (P1O) de
14 mmHg. En el ojo izquierdo se encontré una mejor

agudeza visual corregida de 20/20, segmento anterior
sano, fondo de ojo bajo dilatacién farmacoldgica con un
disco rosado, relacion excavacion-disco 0.3, macula
con brillo, periferia sin lesiones, retina adherida y PIO
de 14 mmHg. Se realizé una angiografia con fluores-
ceina del OD que mostrd imagenes por bloqueo secun-
dario a las mudltiples hemorragias, asi como amplias
areas de no perfusion en media periferia y polo poste-
rior (Fig. 1). Adicionalmente, al realizar una tomografia
de coherencia Optica se evidencié hiperreflectividad y
aumento del grosor de las capas retinales internas y
disminucién de la reflectividad en las capas mas exter-
nas, asi como desprendimiento seroso del neuroepitelio
(Fig. 2). Con estos hallazgos, se decidié dar manejo
con implante intravitreo de dexametasona (0.7 mg) en
el OD, y revaloracién por los servicios de medicina
interna y reumatologia para el ajuste de la terapia anti-
coagulante-antiagregante, asi como inmunosupresora.
A la par se realizd panfotocoagulacion laser en dicho
ojo. Finalmente, la paciente regresa a un nuevo control
en el cual, debido a tramites administrativos, no fue
posible la aplicacién del implante intravitreo de dexa-
metasona, por lo que se aplicé bevacizumab intravitreo.
El resultado final visual en el OD no mostré ninguna
mejoria respecto al inicio.

Discusion

Las oclusiones vasculares combinadas de la retina
son patologias graves, con un alto grado de amenaza
a la visién y un prondstico visual por lo regular sombrio.
Por su baja frecuencia de presentacion, los datos epi-
demioldgicos son escasos, creando un vacio conside-
rable en lo que respecta a medidas diagndsticas y
terapéuticas con un fuerte nivel de evidencia cientifica,
llevando a que las medidas actuales de tratamiento se
brinden de manera empirica siendo extrapoladas de
patologias mas conocidas, como las oclusiones simples
de vena y arteria central de la retina. La etiologia de
esta enfermedad vasooclusiva no esta clara, pero dife-
rentes factores que llevan al compromiso de una circu-
lacion terminan afectando la otra.

Los pacientes con oclusiones mixtas de arteria y
vena retiniana presentan pérdida aguda y grave de la
visién, usualmente hasta leve o nula percepcién de la
luz, y por lo general, en los casos descritos, el pronds-
tico final no es alentador®.

El proceso fisiopatoldgico mediante el cual ocurren
estas oclusiones depende del contexto sistémico sub-
yacente; asi, la ocurrencia de estos eventos puede
deberse a un aumento de la viscosidad sanguinea de
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Figura 1. Angiografia fluoresceinica de ojo derecho en la que se evidencian hallazgos de oclusidn de vena y arteria
central de la retina. Nétense las amplias areas de no perfusion.

Figura 2. Tomografia de coherencia 6ptica de ojo
derecho que muestra una evidente distorsion de la
arquitectura foveal, hiperreflectividad de las capas
internas y desprendimiento del neuroepitelio.

diferente origen, aumentos en la presién venosa que al
cruzar el lecho capilar impiden el flujo arterial y llevan

a isquemia, compresion mecanica e inflamacion de las
paredes vasculares, o por ejemplo en caso de neopla-
sias, infiltracion del nervio dptico por estas®”.

En los casos reportados en la literatura se encuentran
causas secundarias a efecto mecénico sobre el nervio
optico, como inyecciones retrobulbares, infiltracion al
nervio por linfoma no Hodgking o adenocarcinoma
metastasico, y pseudotumor orbitario; causas secunda-
rias a procesos vasculiticos, como en pacientes con
sindrome de Churg-Strauss o virus de la inmunodefi-
ciencia humana; u originadas por factores reoldgicos,
como en el caso de la purpura trombocitopénica trom-
bética, la deficiencia de proteina C y el sindrome de
anticuerpos antifosfolipidos, que presentaba nuestra
paciente®.

En el sindrome antifosfolipido se forma un complejo
de unidn entre los fosfolipidos de las membranas celu-
lares (endotelio, plaquetas y monocitos), los anticuer-
pos y la beta-2 glucoproteina 1, cuya funcion es inhibir
las vias anticoagulantes relacionadas con la proteina
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C, la proteina Sy la antitrombina, como también aumen-
tar las concentraciones plasmaticas del inhibidor del
activador del plasmindgeno. Este complejo también
inhibe el receptor de la anexina A2, anulando su accién
fibrinolitica. Adicionalmente, su unién a los receptores
tipo Toll-4 precipita el desencadenamiento de esta via
de sefializacion y la activacion de células endoteliales,
que culmina con un estado protrombaético generado por
la expresion de moléculas de adhesién intracelular 1,
moléculas de adhesién vascular celular 1, selectina E,
aumento del factor tisular e incremento de citocinas
proinflamatorias como la interleucina 1 y el factor de
necrosis tumoral. Por otro lado, las plaquetas son tam-
bién activadas por este complejo antigeno-anticuerpo
a través del receptor de lipoproteina de baja densidad
relacionado con la proteina 8 y el receptor adhesivo
plaquetario de la glucoproteina Iba, llevando a un
aumento en la produccion de tromboxano A28,

Dados los fendmenos previamente mencionados, se
infiere una disminucion inicial del flujo arterial secunda-
ria a procesos trombdticos y dafno de la pared vascular
por complejos inmunitarios circulantes, con posterior
reduccion del llenado venoso, 10 que predispone a un
estado de estasis sanguinea con formacion de nuevos
trombos y, finalmente, oclusion venosa.

Cuando se presentan cuadros oftalmoldgicos de este
tipo, en especial en pacientes jévenes, es importante
valorar no solo los factores de riesgo mas frecuentes y
en comun para los dos tipos de oclusiones, como son
la presencia de hipertension arterial, diabetes, hiperco-
lesterolemia, arterioesclerosis o arritmias cardiacas®,
sino también descartar patologias autoinmunitarias y
trastornos hematoldgicos acompanantes cuya identifi-
cacion temprana y manejo sistémico puedan prevenir o
permitir un manejo adecuado de la patologia ocular
subsecuente. Asi mismo, distinguir entre un origen
trombético o inflamatorio es fundamental para un
manejo apropiado.

Respecto al tratamiento, existen reportes de manejo
con oxigeno hiperbarico, inyecciones intravitreas de
triamcinolona (con casos reportados para el manejo del
edema macular, cuidando no exceder las cifras dptimas
de PIO que puedan alterar de manera adicional la cir
culacion oftalmica) y terapia antiangiogénica (reportes
de bevacizumab, en general para controlar cuadros de
neovascularizacion)', con resultados limitados; y un
reporte con buena respuesta tras la infusién selectiva
y temprana (< 72 h) del agente fibrinolitico urocinasa
por la arteria oftalmica, con restablecimiento de la per-
fusion retiniana y mejoria de la agudeza visual™.

Recomendacion

La oclusion combinada de arteria y vena de la retina
debe ser reconocida como una emergencia oftalmoldgica,
que sin intervencién y seguimiento puede llevar a compli-
caciones como rubeosis de iris, glaucoma neovascular,
periflebitis de la vena central, necrosis retinal y pérdida
visual permanente. Los pacientes afectados requieren vigi-
lancia y manejo multidisciplinario a largo plazo para evitar
complicaciones graves, episodios vasooclusivos recurren-
tes y pérdida anatémica adicional en los casos de ceguera.
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