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Resumen

Se presenta el caso de un hombre de 36 afios de edad
infectado con el virus de la inmunodeficiencia huma-
na (VIH) en estadio de sindrome (SIDA), que desa-
rrollé una necrosis retinal externa progresiva (NREP)
bilateral, asociada a neuritis 6ptica retrobulbar. Du-
rante su desarrollo, la reduccion de la agudeza visual
bilateral a no proyeccién luminosa (NPL) no se co-
rrelaciono con el compromiso retinal de ambos ojos,
ni se observaron signos clinicos de jerarquia en las
imagenes correspondientes a la resonancia magnéti-
ca nuclear (RMN) de encéfalo y érbita que pudieron
originarla. La AV en OI mejord durante el tratamien-
to de NPL a cuenta dedos a un metro. En conclusion,
si bien la NREP requiere de un tratamiento precoz y
agresivo a los fines de preservar la mejor funcién vi-
sual posible, el prondstico visual es reservado.
Palabras clave: necrosis retinal externa progresiva,
neuritis retrobulbar, virus de la inmunodeficiencia
humana, desprendimiento de retina, ganciclovir in-
travitreo, ganciclovir endovenoso, foscarnet endove-
1n0so.

Progressive outer retinal necrosis
associated with retrobulbar optic neuritis

Abstract

Case report on a 36-year-old human immunodefi-
ciency virus (HIV)-infected male at the acquired
immunodeficiency syndrome stage (AIDS) devel-
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oping bilateral progressive outer retinal necro-
sis (PORN) in association with retrobulbar optic
neuritis. During its development, bilateral visual
acuity reduction to no light projection (NLP) did
not correlate with bilateral retinal involvement,
and no significant clinical signs that could have
originated it were observed in nuclear magnetic
resonance (NMR) imaging of the brain and orbit.
Visual acuity of the LE improved during treatment
for NLP to counting fingers at 1 meter. It may be
concluded that, though PORN requires early and
aggressive treatment in order to preserve the
best possible visual function, visual prognosis is
guarded.

Keywords: progressive external retinal necrosis,
human immunodeficiency virus, retinal detach-
ment, intravitreal gancyclovir, intravenous gancy-
clovir, intravenous foscarnet.

Necrose retiniana externa progressiva
associada a neurite optica retrobulbar

Resumo

Apresenta-se o caso de um homem de 36 anos de
idade infectado com o virus da imunodeficiéncia
humana (VIH) na fase de sindrome (SIDA), que
desenvolveu uma necrose retiniana externa pro-
gressiva (NREP ou PORN) bilateral, associada a
neurite optica retrobulbar. Durante seu desenvol-
vimento, a reducgdo da acuidade visual bilateral a
ndo percepcdo de luz (NPL) ndo se correlacionou
com o compromisso da retina de ambos os olhos,
nem se observaram signos clinicos de hierarquia
nas imagens correspondentes a ressondncia mag-
nética nuclear (RMN) de encéfalo e orbita que pu-
deram provocar essa alteragdo. A AV em OI melho-
rou durante o tratamento de NPL de conta dedos
a um metro. Em conclusdo, mesmo que a NREP
requere de um tratamento precoce e agressivo aos
fins de preservar a melhor funcéo visual possivel, o
progndstico visual é reservado.

Palavras chave: necrose retiniana externa progres-
siva, neurite retrobulbar, virus da imunodeficién-
cia humana, desprendimento de retina, ganciclovir
intravitreo, ganciclovir endovenoso, foscarnet en-
dovenoso.
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Introduccion

La necrosis retinal externa progresiva (NREP)
se define como una retinitis causada por el virus
varicella-zoster (VVZ) en pacientes inmunocom-
prometidos, principalmente en el sindrome de
inmunodeficiencia humana (SIDA)®.

Descripta por primera vez por Engstrom y
colaboradores,la NREP se diagnostica por varios
criterios clinicos. Estos son: lesiones necrotizan-
tes profundas retinales, ausencia de inflamacion
vascular, minima o ausente inflamacién ocular,
ubicacion periférica de las lesiones con o sin
compromiso macular, progresién extremada-
mente rapida, ausencia de aspecto granular en
las lesiones y frecuente preservacion perivenular?.

La NREP fue la segunda causa mas frecuente
de infeccion retinal en pacientes con SIDA en
Estados Unidos luego de la retinitis por citome-
galovirus (CMV) en la era previa al tratamiento
antirretroviral de gran actividad (TARGA). Sin
embargo, la NREP se presenta como un desor-
den sustancialmente mas devastador®. La pérdida
permanente de la visién es causada por progre-
sién de la infeccién retinal, neuropatia 6ptica o,
en la mayoria de los casos, por desprendimiento
de retina (DR)?.

El objetivo de este informe es presentar un
caso de un paciente con NREP con diagndstico
reciente de infeccién por virus de la inmunode-
ficiencia humana (VIH) sin adherencia al tra-
tamiento antiretroviral, asociado con neuritis
Optica retrobulbar.

Informe de caso

Paciente de sexo masculino de 36 anos de
edad, con diagnoéstico de infeccién por VIH el
mes anterior a la consulta, sin tratamiento, se
presenté con disminuciéon de agudeza visual
(AV) de dos semanas de evolucion. Al examen
oftalmoldgico se observé una AV mejor corre-
gida (AVMC) de movimiento de manos (MM)
con defecto pupilar aferente relativo (DPAR) en
ojo derecho (OD) y de cuenta dedos (CD) a 3
metros en ojo izquierdo (OI). Al fondo de ojo,
se encontraron en OD multiples focos de reti-
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Figura 1. Lesiones de retinitis multifocal profundas ubicadas en polo posterior y periferia media (flechas negras) sin aparente compromiso inflamatorio
vascular ni del nervio dptico.

nitis profunda en zonas 2 y 3, sin presencia de
signos de inflamacién vitrea (fig. 1). En OI se
visualizaron escasos focos de retinitis profunda
en retina periférica nasal, en ausencia de infla-
macion vitrea. Ante la presuncion diagndstica de
NREDP se inici6 un esquema antiviral combinado
con aciclovir endovenoso (EV) (10 mg/kg cada
8 hs) e inyecciones intravitreas de ganciclovir
(2mg/0.1ml) en una frecuencia de dos veces por
semana. El conteo de CD4+ arrojé un recuento
menor a 1 cel/pl. Se realiz6 toma de muestra de
humor acuoso para realizar un estudio de reac-
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cién en cadena de la polimerasa (PCR) multi-
plex para virus del herpes simple, VVZ, CMV
y toxoplasma, la cual fue positiva para VVZ. Se
encontraron lesiones cutdneas ampollosas que se
biopsiaron y resultaron también positivas para
VVZ.El dia 10 el paciente desarrolld visiéon de no
proyeccion luminosa (NPL) en ambos ojos (AO).
Se constatd necrosis retinal extensa y hemorragias
en todos los cuadrantes en OD (fig. 2), mientras
que en OI por lo contrario, se observé un cese de
progresién de la necrosis retinal. Se realizé una
resonancia magnética nuclear (RMN) de cerebro
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Figura 2. Retinitis extensa con preservacion perivascular (flechas blancas).
Nétese dreas de hemorragia correspondiente a dafio inflamatorio vascular venoso (flechas negras).

y oOrbitas que no reveld ningun signo clinico de
jerarquia. Ese mismo dia se rot6 a ganciclovir y
foscarnet EV y se comenz6 con TARGA. Al dia
30,1a AV en OD se mantuvo en NPL desarro-
llando un DR total, mientras que en Ol mejoro a
MPL y 2 dias después,a CD a 1 metro. Se realiz6
vitrectomia con colocacién de aceite de silicona
en OD, logrando la reaplicacion de la retina sin
mejoria de la AV. Una semana después se pro-
dujo una recurrencia del DR en ese ojo que no
se volvio a tratar. Ante la quiescencia del cuadro
se cambi0 a terapia de mantenimiento oral con
valganciclovir 900 mg/djia.

Discusion

Las manifestaciones oculares asociadas al VIH
son comunes, presentandose en aproximada-
mente un 70-80% de estos pacientes®. Un conteo

58

de CD4+ menor a 100 células por pl esta asociado
con trastornos microvasculares retinales, retinitis
por CMV y NREP?, entre otros padecimientos. En
este caso, al tener un recuento de CD4+ de menos
de 1 célula por pl, existia una predisposicion a
contraer esta ultima dolencia.

En este paciente se realizé el diagndstico de
NREP por la presentacion clinica, cuyos hallazgos
fueron similares a los descriptos por Engstrom y
colaboradores®.

Al momento del diagnoéstico se hallé compro-
miso bilateral, correspondiendo al 50-82% de los
casos en series publicadas'>¢. Dos de las series de
casos mas numerosas sobre NREP describen una
AV de NPL al final del seguimiento en mas de la
mitad de los casos pese a la terapéutica combi-
nada con antivirales sistémicos' En el presente
caso, ambos 0jos se presentaron con una AV pro-
fundamente disminuida que progresé en forma
bilateral a NPL. Esa AV no tuvo correlacion con el
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compromiso inflamatorio observado de la retina
del OI. Este ultimo hecho, asociado a la ausencia
de lesiones en la via 6ptica en la RMN de encéfalo
y orbita, llevo a la conclusion de que la pérdida
total de vision se debi6 a una neuritis 6ptica retro-
bulbar. La posterior recuperacion de AV en OI
luego del tratamiento fortalecio esta inferencia. El
tratamiento médico de la NREP exclusivamente
con aciclovir EV se ha probado ineficaz para su
control'. Moorthy y colaboradores han mostrado
que la combinacién de ganciclovir y foscarnet o
el uso exclusivo de ganciclovir EV ha obtenido
mejores resultados visuales que la utilizacion de
aciclovir o foscarnet solos'. La combinacién de
ganciclovir y foscarnet EV con antivirales intravi-
treos’, o la utilizacion exclusivamente de ganciclo-
vir intravitreo sin medicacion antiviral sistémica®,
ha mostrado mejores resultados visuales finales
en comparacion con los reportados con terapia
antiviral combinada EV sola.

El desarrollo de DR regmatogeno es suma-
mente frecuente en este padecimiento, observan-
dose en un 70% de los ojos afectados sin relacion
con la extension del compromiso retinal' 2 En el
presente caso, pese a la buena respuesta terapéu-
tica, el DR ocurrié en el ojo derecho. Su repara-
cioén con vitrectomia y tamponaje con aceite de
silicona fue realizado en el OD, cuya retina se
desprendi6 nuevamente. Acorde con los datos
reportados en algunas series de casos en pacientes
que requirieron vitrectomia debido al desarrollo
de DR, la proporciéon de reaplicacion fue alta con
recuperacion visual®®. Esto indica que en ojos con
potencial para mantener funcion visual, la cirugia
del desprendimiento de retina puede estabilizar
la estructura y funcién del ojo en una proporcion
significativa de los casos'. En el presente caso, si
bien la AV fue de NPL en AO, considerando que la
AV del OI mejoré a CD luego de la combinacién
de antivirales sistémicos e intravitreos, se decidié
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igualmente realizar la vitrectomia en el OD con la
expectativa de que la reparacion anatémica aso-
ciada con el tratamiento médico obtuviera una
mejoria funcional.

En resumen, si bien la NREP debe tratarse pre-
coz y agresivamente a los fines de preservar la
mejor funcién visual posible, su pronoéstico visual
es reservado.
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