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Introduccion

Seguin Aniki Rothova, el sindrome uveitico de Fuchs *
es un trastorno intrigante caracterizado por una
inflamacion crénica leve; atrofia, heterocromia o
ambas de iris; precipitados queraticos caracteristi-
cos; ausencia de sinequias posteriores y edema de
macula. Sus complicaciones son el desarrollo de
catarata y, menos frecuente, de glaucoma. Debido
a que las opacidades vitreas y cicatrices coriorre-
tinales son comunes, el término iridociclitis no es
del todo preciso .

La enfermedad también es nombrada en la litera-
tura como uveitis heterocrémica de Fuchs, ciclitis
heterocrémica de Fuchs e iridociclitis heterocrémi-
ca de Fuchs. Sin embargo, como la heterocromia
puede estar ausente o ser sutil, actualmente se
prefieren los términos “Sindrome Uveitico de Fu-
chs” o “Uveitis de Fuchs” ** 2.3,

El SUF a menudo es subdiagnosticado y/o diag-
nosticado erréneamente como otra enfermedad,
lo cual lleva a estudios y tratamientos innecesarios.
Esto ocurre especialmente con las manifestacio-
nes del segmento posterior como por ejemplo,

el compromiso vitreo, cicatrices coriorretinales
periféricas, la filtracion del disco dptico y de vasos
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retinales periféricos en la retinofluoresceinografia 4.
El retraso al diagnostico de la enfermedad puede
ser de 3 a 6.7 aios.

Muchas teorias sobre la etiologia se han propues-
to, aunque se ha demostrado una fuerte asocia-
cion con el virus de la rubeola. Pese a esto, el diag-
ndstico de SUF sigue siendo clinico °.

Historia

Lawrence en 1843 describio por primera vez la
asociacion entre heterocromia y catarata ©. Otros
componentes de esta condicion fueron publicados
en 1904 por Weill. Sin embargo, fue un oftalmdlo-
go de la Universidad de Viena, Ernst Fuchs, quien
expandié el trabajo de Weill al describir tanto las
caracteristicas clinicas y patoldgicas de la enfer-
medad. Kimura y colegas, en su descripcion de 23
pacientes con SUF, fueron unos de los primeros en
reconocer otras caracteristicas de la enfermedad

y el hecho de que multiples porciones del ojo po-
dian ser afectadas por este proceso inflamatorio.
Franceschetti expandié el criterio para EF al des-
cribir con mayor detalle una serie de 62 pacientes
6. Desde entonces, miles de pacientes fueron des-
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criptos y numerosos reviews fueron publicados
para definir y extender el espectro clinico de esta
enfermedad 7-°.

Epidemiologia

La prevalencia del SUF es del 2% al 11% en diferen-
tes series de casos ®1°. La uveitis de Fuchs es vista
en todo el mundo y su frecuencia en estudios varia
del 2% en Japoén y Portugal, a 8.32% en Italia ".La
verdadera prevalencia es probablemente més alta
debido a que la heterocromia puede estar ausente
o ser muy sutil y por lo tanto dificil de detectar, es-
pecialmente en pacientes con iris de color oscuro.
La enfermedad puede afectar pacientes de todas
las edades, aunque es mas comun en la tercera y
cuarta década de la vida. No hay predileccién de
sexo ni de raza. Aunque la afeccién suele ser ma-
yoritariamente unilateral, se han visto casos bilate-
rales en el 10% de los pacientes >3,

Etiologia

La etiologia del SUF es desconocida y multiples
asociaciones se han descripto a lo largo de los
afos. Schwab encontré una asociacién epidemio-
I6gica entre SUF y la toxoplasmosis. El presentd
laidea de que la toxoplasmosis puede crear una
condicion crénica que se asemeje al SUF. Jad re-
portd seis pacientes que presentaron FUH luego
de haber padecido toxoplasmosis, inactiva al mo-
mento del diagnéstico. Sugirieron que la reaccion
a antigenos de infecciones pasadas podrian ser

la causa del SUF . La Hey y colaboradores, ha-
biendo estudiado la inmunidad celular y humoral
contra el Toxoplasma gondii en pacientes con SUF,
pacientes con otras uveitis y pacientes control, lle-
garon a la conclusién que no habria relacion entre
el SUF y la toxoplasmosis . Norrsell sugiere que la
toxoplasmosis no es una de las principales causas
de SUF, pero que en algunos pocos casos podria
serlo®.

Hay reportes aislados sobre la deteccion del virus
de Chikungunya en el humor acuoso causado por la
intensa viremia presente durante el periodo fefril 5.
Cheey Jap presentaron 36 pacientes con UF y

con PCR positivo para citomegalovirus (CMV).
Encontraron que la edad al diagnéstico, el género
masculino y la presencia de lesiones nodulares
endoteliales eran diferencias entre pacientes CMV
positivos y CMV negativos. Pacientes mayores de
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Figura 1. Se observan nédulos de Koeppe y Busacca.

Figura 2. Heterocromia inversa, el ojo afectado es el derecho
(a laizquierda en la imagen).

57 anos tenian 16 veces mas probabilidad de ser
CMV positivos 7.

En 2004, Quentin y Reibier encontraron evidencia
de la produccién intraocular de anticuerpos contra
el virus de la rubeola en todos los 52 pacientes con
SUF que estudiaron y detectaron la presencia de
genoma viral en 5 de 28 (18%) muestras de humor
acuoso . De Groot-Mijnes reportaron anticuerpos
contra el virus de la rubeola en 13 de 14 pacientes
con UF. Numerosos estudios confirmaron la fuer-
te asociacion entre SUF y rubeola ®-2¢, Birnbaum
reporté una disminucién de la prevalencia de EF
en un centro oftalmolégico terciario desde la in-
troduccién de la vacunacién masiva de la pobla-
cién contra la rubeola. Ademas, observaron que
aumento la proporcion de pacientes extranjeros
con UF originarios de paises sin politicas de vacu-
nacion contra la rubeola ?’. Rothova teoriza que

el SUF puede ser una manifestacién tardia de la
infeccion congénita por rubeola, pero que también
podria ser causado por una infeccién postnatal .
Si bien es innegable la asociacién del SUF con

la rubeola, no aplica a todos los pacientes. Hay
diferentes teorias inmunoldgicas, hereditarias y

s
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neurogénicas, que poseen menos evidencia, pero
podrian ser parte de la causa de la UF 28, Sin em-
bargo, debemos tener en mente que el SUF es
una constelacion de sintomas clinicos, que puede
haber més de un origen y que el diagnéstico es
estrictamente clinico.

Caracteristicas clinicas

Sintomas

Visidn borrosa, disminucion de la agudeza visual
y flotadores son los sintomas mas comunes & 1316,
Sin embargo, un gran porcentaje de los pacientes
pueden estar asintomaticos y la enfermedad ser
diagnosticada durante un examen de rutina ™.

Signos

Precipitados queraticos: Uno de los hallazgos

clasicos son los precipitados queraticos los cuales

fueron descriptos como pequenos, redondos, hiali-

nos, trasltcidos y con finos filamentos estrellados.

Pueden desaparecer y reaparecer durante el trans-

curso de la enfermedad 3. No coalescen y se en-
cuentran distribuidos de forma difusa sobre toda
la cérnea. Sin embargo, se han reportado casos en
lo que difieren de la cldsica descripcion. Tugal-Tu-
tkuny colaboradores analizaron una larga serie
de casos de pacientes turcos y han enfatizado el
tamaro medio de los precipitados™.

Cheey Jap han reportado una frecuencia mayor
en la ocurrencia de depésitos endoteliales media-
nos en pacientes con SUF con PCR positiva para
CMV en el humor acuoso V.

La microscopia confocal in vivo (IVCM de sus
siglas en inglés) muestra que los precipitados
queraticos tienen una forma dendriforme, con un
nucleo central pequeio con finos “pseuddépodos”
que a veces conectaban diferentes precipitados.
La IVMC también evidenci6 defectos redondos
hiporreflectivos a nivel del endotelio en contac-
to o en la cercania de precipitados queraticos o
pequenos depdsitos reflectivos. Los precipitados
mostraron una gran consistencia entre pacientes,
lo cual hace pensar que la IVCM puede ayudar al
diagnéstico en casos dificiles 2231,

Couto y colaboradores reportaron un caso de SUF
en el que el IVCM ayudo para establecer el diag-
ndstico®2,
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Figura 3. Atrofia iridiana difusa.

Figura 4. Ojo sano contralateral a la figura 3.

Inflamacion intraocular: Tanto la cantidad de cé-
lulas como el flare suelen ser de +, 0 a lo sumo 2+.
No hay inyeccién ciliar presente.

Cuerpos de Russell: Cristales pequenos, refrac-
tantes y brillantes, llamados cuerpos de Russell,
pueden depositarse en la superficie del iris. No son
exclusivos del SUF ya que pueden verse en otras
uveitis crénicas. Representan células plasmaticas
con acumulacién de inmunoglobulinas dentro de
ellas. Raramente, se pueden observar depdsitos
cristalinos sobre la superficie de la hialoides poste-
rior y de la retina®.

Sinequias posteriores: No se generan sinequias
posteriores en el SUF en pacientes sin anteceden-
tes de procedimientos quirdrgicos y en esos casos
su presencia es infrecuente. Su ausencia perma-
nece como una caracteristica constante y diferen-
ciante de este sindrome>.
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Ndodulos iridianos: Nédulos pequefos y transpa-
rentes son descriptos en el SUF en el 20% al 30%
de los casos. Pueden estar ubicados en el borde
pupilar (nédulos de Koeppe) o dispersos en toda
la superficie del iris (nédulos de Busacca). Los
primeros suelen ser mas frecuentes'®. Se han des-
cripto con mayor frecuencia en iris oscuros, pero
esto se debe a que pueden ser facilmente pasados
por alto en iris claros33. Por ello, y porque ademas
los nédulos iridianos no suelen ser examinados, es
que probablemente su frecuencia sea mayor a la
reportada.

La cépsula anterior del cristalino puede tener li-
neas radiales y pigmentarias debido a sinequias
transitorias de los nédulos de Koeppe®.

Heterocromia y atrofia iridiana: Por muchos afos
la heterocromia del iris fue una caracteristica muy
enfatizada de la UF, con el ojo mas claro siendo

el ojo afectado. Sin embargo, puede mostrar una
gran variabilidad que depende de la intensidad de
la atrofia estromal anterior, color del iris y cantidad
de pigmento en el epitelio pigmentado del iris®.
Puede estar ausente en iris oscuros o si ambos
ojos estan afectados. Los pacientes suelen no ser
conscientes de la heterocromia, incluso si la misma
se encuentra presente al examen clinico. Raramen-
te describen cambios en el color del iris desde la
juventud. La luz diurna es la mejor para detectar
heterocromias sutiles.

La heterocromia es mds aparente en ojos claros
que en ojos oscuros en los que puede ser sutil o
incluso estar ausente. Esto lleva a que la frecuen-
cia de la heterocromia varie ampliamente entre
poblaciones. Es importante recordar, durante el
diagnostico, que la heterocromia no esta presente
en todos los casos'™.

En ojos celestes, la pérdida del estroma anterior
del iris, exponiendo el levemente mds oscuro epi-
telio pigmentario subyacente, puede resultar en un
iris mas oscuro en el ojo afectado; cuadro conoci-
do como heterocromia inversa?s.

Frecuentemente, los cambios atréficos en el iris
preceden la heterocromia y son un signo mds sen-
sible y confiable en el SUF. La atrofia anterior es
evidente como una reduccién, aplanamiento y bo-
rramiento de las criptas y rugosidades del iris. La
atrofia, si bien es difusa, es mas evidente sobre el
esfinter pupilar'. La atrofia del mismo puede causar
una pupila de forma irregular que exibe una pobre
repuesta a la luz®. La técnica de retroiluminacion
suele ser de utliidad para detectar areas de atrofia
iridiana. El iris adquiere un aspecto apolillado34.
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Aunque estudios de Estados Unidos y Europa han
reportado un porcentaje de heterocromia en pa-
cientes con SUF que va del 70% al 100%, estudios
similares en Brasil, Méjico, Turquia y China repor-
taron porcentajes de heterocromia de 34%, 25.3%,
39.7%y 12.7% respectivamente. La atrofia iridiana,
en contraste, estaba presente en el 53.3% de los
pacientes mejicanos, 88.44 % de los pacientes tur-
cos 'y 100% de los pacientes chinos®.

Gonioscopia: El angulo iridocorneal tipicamente se
encuentra abierto. El iris y el trabeculado presen-
tan vasos anormales que pueden llevar a hipema
(signo de Amsler) luego de paracentesis de la
camara anterior, cirugia, midriasis, trauma ocular,
gonioscopia, tonometria de aplanicion, al tener re-
laciones sexuales o, incluso, espontdneamente®?28,
El signo de Amsler no es patognomoénico y puede
ocurrir en otras uveitis?.

Yousef S. Al-Mansour report6 un 21.7% de presen-
cia de vasos anormales y un 33.3% de sinequias
anteriores perifécas?. Las sinequias anteriores en
pacientes con SUF suelen ser pequeias, no con-
fluentes e irregulares3.

El desarrollo de vasos anormales puede ser debido
a una vasculopatia isquémica (e infarto) que ha
sido evidenciada en la angiofluoresceinografia del
iris en numerosos pacientes con SUF3,

Bilateralidad: La mayoria de los estudios estable-
cen una frecuencia del 10% de bilateralidad, sin
embargo hay reportes de hasta el 21% de los pa-
cientes'?'3,

Norrsell y Sjodell encontraron que los pacientes
con compromiso bilateral tuvieron una enferme-
dad mas progresiva, desarrollaron glaucoma mas
severo y requirieron con mayor frecuencia, proce-
dimientos quirdrgicos como vitrectomia y cirugia
de catarata'16%,

Segun Norrsell no pareciera haber riesgo de bilate-
ralizacion, ya que los pacientes con afeccién de los
dos ojos fueron diagnosticados en la visita inicial'.

Segmento posterior: Es frecuente hallar células en
el vitreo anterior que pueden progresar a opacida-
des vitreas que obstaculizan la visién, requiriendo
vitrectomia. Al-Mansour reporté opacidades vi-

treas en el 50% de los pacientes y ademas obser-

v en la ultrabiomicroscopia de algunos de ellos,
exudados cercanos al cuerpo ciliar y en la base del
vitreo 2. Del 7.2% al 65% de los pacientes con SUF
pueden presentar cicatrices coriorretinales perifé-
ricas 212, Estas lesiones son pequenas y atréficas
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con un anillo pigmentado. Pueden encontrarse en
el ojo afectado o en el contralateral. Si bien se ase-
mejan a lesiones compatibles con toxoplasmosis,
su relacién no ha sido demostrada. Bochenaki'y
Herbort, reportaron que ninguna de estas lesiones
mostraron signos de hiperfluorescencia en la an-
giofluoresceinografia ™.

Hallazgos en la angiofluoresceinografia: La
fluoresceina fue usada para estudiar el SUF por
primera vez en 1946 por Amsler. Se demostré un
aumento de la penetrancia de la fluoresceina de la
circulacion sanguina a la cdmara anterior debidio a
un incremento de la permeablididad de la barrera
hemato-acuosa™. Esto fue luego confirmado por
angiofluroresceinografias del iris que mostraban
permeabilidad en los vasos alrededor de la pupila™.
Bouchenaki y Herbort reportaron en su serie de
casos, casi un 100% de hiperluorescencia del disco,
un 13.6% de filtracion en los vasos pequerios peri-
féricos y ninguin paciente con edema macular cis-
toideo (EMC), sin importar la severidad y el tiempo
de la infiltracion del vitreo ni la hiperfluorescencia
del disco. Consideran que estos hallazgos son tan
consistentes que deberian ser usados como crite-
rios diagnosticos adicionales para el SUF. La ex-
cepcion a la ausencia de EMC fue un paciente que
habia sido operado de catarata™. La hiperfluores-
cencia discal no es proporcional a la inflamacién
del vitreo, siendo posible encontrarla incluso en
casos con muy poca infiltracion vitrea. Los casos
de UF bilaterales, también presentaron filtracion
del disco bilateral. Samir Aziz, mediante el uso de
imagenes de tomografia de coherencia éptica, ha
demostrado que la hiperfluorescencia del disco es
debido a un proceso inflamatorio en lugar de uno
mecanico™.

Complicaciones

La progresion gradual de la enfermedad es aso-
ciada a la formacién de catarata y al desarrollo de
glaucoma. La inflamacién crénica y la terapia cor-
tisdnica topica, local o sistémica son los factores
mas importantes en el desarrollo de estas compli-
caciones®. Las opacidades vitreas pueden ser por
si solas motivo de la disminucién de la agudeza
visual.
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Catarata

La formacion de catarata es la complicacién mas
comun del SUF estando presente del 15% al 75%
de los casos®. Inicialmente suele ser subcapsular
posterior y tiende a madurar rapidamente®. La fa-
coemulsificacién con implante de lente intraocular
plegable en el bag ha sido reportada como una
técnica segura en pacientes con SUF y con me-
jores resultados comparado a otras uveitis croni-
cas®?8, Pueden elegirse lentes de acrilico o PMMA,
siendo las de silicona no recomendadas. Mohamed
realiza una profilaxis con corticodes tépicos seis
veces al dia por siete dias previo a la cirugia, para
luego de la misma asociarlos con cicloplégicos de
accion corta?®. El signo de Amsler puede produ-
cirse al realizar la paracentesis, suele ser leve pero
en ocasiones puede llevar a un hipema postqui-
rurgico. Accorinti ha reportado opacificacion de la
capsula posterior en el 33% de los pacientes so-
metidos a cirugia de catarata®®. Seguin Jones una
severa atrofia del iris, anomalias vasculares y glau-
coma son marcadores de prondstico mas reserva-
do3. Las opacidades vitreas suelen ser comunes
en el Fuchs, y pueden volverse mas problematicas
luego de la cirugia de catarata®.

Glaucoma

El glaucoma es la més grave de las complicaciones
que pueden presentar los pacientes con uveitis
de Fuchs siendo la causa mas comun de pérdida
irreversible de la vision . Es un glaucoma crénico
de dngulo abierto y ha sido reportado que casi el
50 % de los pacientes con SUF desarrollan glauco-
ma*’. La disminucion del drenaje del humor acuoso
seria causada por células inflamatorias, cambios
fibréticos en el trabreculado y el uso prolongado
de corticoides en los casos de pacientes diagnosti-
cados y tratados errbneamente.

La trabeculopastia con laser esta contraindicada
ya que puede exacerbar la inflamacién, provocar
hemorragias por la neovascularizacién del angulo
e inducir sinequia periférica anterior®’.

El glaucoma asociado a SUF suele ser menos
respondedor al tratamiento tépico y a los proce-
dimientos quirdrgicos®. Liesgang y La Hey repor-
taron 66% y 73% de fracaso al tratamiento topico
respectivamente?®,

La combinacién de cirugia de catarata y glaucoma
se asocia a un aumento de fracaso. Si es posible,

Arch. Argent. Oftalmol. 2019; 14: 18-25



la cirugia de catarata debe hacerse en un primer
tiempo®. No se han encontrado diferencias entre
los resultados de la trabeculectomia con 5 fluora-
cilo o mitomicina®.

Esfandiari reporta que el dispositivo de drenaje
tiene una mayor tasa de éxito que la trabeculec-
tomia, necesitando menos medicacion posterior-
mente. La tasa de complicaciones fue similar®’. Sin
embargo, Nilfosurhan informa que si bien durante
el primer ano los dispositivos de drenaje son mas
exitosos que la trabeculectomia con mitomicina en
el seguimiento a los 36 meses esta Ultima presento
una tasa de éxito mayor3®, Incluso con tratamiento
quirdrgico, la tasa de fracaso es alta y la ciclofoto-
coagulacion puede ser una opcién segura en estos
casos®®.

Segun Touhami, la demora al diagnéstico, la pre-
sencia de nédulos iridianos, y la disminucién de
las relaciones suero/humor acuoso de IgGs de
rubeola (Crv) y IgGs antivirales de contorl (Cctl)
son asociados a una evolucién mas peyorativa de
la presion intraocular4®. Toniolo reporté una edad
mas avanzada y catarata al diagnéstico como fac-
tores de riesgo para glaucoma en pacientes con
SUF 41,

Opacidades vitreas

La afeccion del vitreo ha sido reportada hasta en
un 97.4% de los pacientes, sin embargo cuando es
intensa lleva a muchos errores en el diagnéstico?.
En algunos pacientes las opacidades vitreas pue-
den reducir la agudeza visual de tal manera que la
resolucion quirdrgica puede ser indicada. Waters

y Scott revisaron 13y 12 pacientes, retrospectiva-
mente, con SUF que fueron victrectomizados. La
cirugia fue exitosa en resolver la sintomatologia sin
exarcebar la inflamacion intraocular®42,

Tratamiento

El bajo grado de reaccion inflamatoria en la cé-
mara anterior presente en la gran mayoria de los
pacientes con uveitis de Fuchs no requiere tra-
tamiento tépico con corticoides. Ellos exhibiran
células y flare pese al uso crénico de corticoides,
los cuales estan asociados a la formacién de cata-
rata y glaucoma. Ocasionalmente y por un periodo
corto de tiempo, se pueden usar corticodes topi-
cos en casos contados de exacerbaciones sinto-
maticas®. No deben indicarse corticoides orales ni
drogas inmunomoduladoras en los pacientes con
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SUF'®. El tratamiento de las complicaciones, cata-
rata, glaucoma y opacidades vitreas fue discutido
en su respectiva seccion.

Conclusioén

Es importante realizar el diagnéstico de uveitis de

Fuchs por los siguientes motivos:

1. Los pacientes con SUF tienen un riesgo elevado
de desarrollar glaucoma y necesitan ser moni-
toreados regularmente para una deteccion tem-
prana del mismo.

2. Los corticoides tienen un efecto minimo sobre la
actividad inflamatoria, sin producir ningun bene-
ficio en el curso de la enfermedad y, en el largo
plazo, pueden acelerar la formacién de catarata
e inducir glaucoma. Por lo tanto, los corticoides
no deben ser usados de manera crénica.

3. EI SUF tiene un buen pronéstico visual, el princi-
pal predictor del mismo es el desarrollo de glau-
comay su repuesta al tratamiento. La cirugia de
glaucoma tiene un efecto negativo en el pronds-
tico visual?.

4. No se han reportado casos unilaterales que se
hayan bilateralizado.

5. La cirugia de catarata es bien toleraday el resul-
tado visual es bueno.

El diagnéstico de SUF es clinico, basado en las
caracteristicas clinicas antes mencionadas. Sin
embargo, en ocasiones realizar el diagnéstico de
SUF puede presentar un desafio y pueden utilizar-
se diferentes métodos para esclarecerlo. Mientras
que la detecciéon de anticuerpos antirrubeola en
el humor acuoso no es especifico, su ausencia
hace el diagnéstico de Fuchs muy improbable®. La
utilizaciéon de IVCM también puede ser de ayuda
para el diagnéstico al evaluar las caracteristicas de
los precipitados queraticos®2. Segun Al-Mansour
la ausencia de edema macular en la retinofluores-
ceinografia en paciente con uveitis de larga data y
con infiltracion vitrea es considerada confirmatoria
para el diagnéstico de SUF2.

El error diagndstico en la UF es frecuente, pro-
vocando el pedido de estudios innecesarios y,
peor aun, tratamientos con corticoides locales o
sistémicos, drogas inmunomoduladoras e incluso
antibidticos. Segun un estudio, el 56.80% de los
casos fueron confundidos con uveitis intermedia;
8.1% uveitis posterior y panuveitis en el 12.2%. En
22.30% los diagndsticos erroneos fueron otras for-
mas de uveitis anterior incluyendo herpes, uveitis
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granulomatosa anterior o crisis glaucomatocicliti-
cas*.

Los principales motivos para estos errores serian
dos. Primero, la presencia sutil o ausencia de he-
terocromia. Histéricamente se puso mucho énfasis
en este signo. Segun Norrsell, la atrofia del iris es
necesaria para el diagnostico, pero la heterocro-
mia per se no lo es™. Segundo, el compromiso
posterior, ya sean células en vitreo anterior o las
opacidades vitreas no son percibidas como ca-
racteristicas del SUF y no son consideradas como
parte del diagnéstico del mismo pese a su alta
prevalencia™®,

Es imperativo conocer todo el espectro clinico que
pueden tener los pacientes con SUF, especialmen-
te los signos posteriores y la falta de necesidad de
la presencia de heterocromia para el diagnostico;
para evitar demoras y errores en el mismo, asi
como tratamientos innecesarios que solamente
exacerbarian las complicaciones del SUF.

Los autores no tienen intereses comerciales en nin-

gun material de los presentados en este articulo.
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