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La enfermedad de Vogt-Koyanagi-Harada (VKH) es una enfermedad sistémica autoinmune caracterizada 
principalmente por una panuveítis granulomatosa bilateral frecuentemente asociada con desprendimiento 
de retina (DR) exudativo multifocal y manifestaciones extraoculares (neurológicas, auditivas y 
dermatológicas).

EPIDEMIOLOGÍA

La enfermedad de VKH tiene una distribución mundial con una predilección por las razas pigmentadas, 
particularmente pacientes asiáticos, hispanoamericanos, de oriente medio y nativos americanos, siendo 
menos frecuente en pacientes caucásicos. 

Es una causa común de uveítis endógena en Japón, constituyendo más del 8% de las uveítis1,2. En 
China también es una de las uveítis más comunes3,4, así como en algunos países hispanoamericanos 
(particularmente en Brasil) y en Arabia Saudí5. En cambio, en Estados Unidos constituye el 1-4% de todas 
las uveítis6,7. Aunque su prevalencia en africanos subsaharianos de raza negra no es bien conocida, la 
enfermedad de VKH parece poco frecuente, lo cual sugiere que la pigmentación cutánea no es el único 
factor etiológico en su patogénesis2.

En el debut de la enfermedad, la mayoría de pacientes se encuentran en la tercera a quinta décadas de la 
vida y, aunque es poco frecuente, también se ha descrito en niños8-10. Respecto a la predilección por sexo, 
la mayoría de estudios sugieren una mayor afectación en mujeres que en hombres6,7,11-20.

MANIFESTACIONES CLÍNICAS

El curso clínico de la enfermedad de VKH se divide en 4 fases:

1) �Fase prodrómica: 
 
Esta fase simula un cuadro viral sistémico de 3-4 días de duración que se caracteriza 
predominantemente por manifestaciones neurológicas y auditivas. Los síntomas incluyen fiebre, 
cefalea, dolor orbitario, náuseas, meningismo, disacusia, vértigo y tinnitus. También se ha descrito la 
hipersensibilidad del cuero cabelludo. Otros síntomas neurológicos menos comunes incluyen ataxia, 
confusión y focalidad neurológica.

2) �Fase uveítica aguda  
 
Tras la fase prodrómica, aparece la fase uveítica aguda que puede durar varias semanas y  en la cual 
es cuando la mayoría de los pacientes consultan al oftalmólogo, ya que experimentan una pérdida 
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visual severa bilateral (aunque puede ser discretamente asimétrica, con una diferencia entre la 
afectación de ambos ojos de 1 a 3 días). 
 
Se caracteriza por una coroiditis difusa con engrosamiento coroideo posterior de predominio peripapilar, 
que junto con una hiperemia y edema de la papila, son los hallazgos más precoces. La coroiditis da 
lugar a una rotura de la barrera hematorretiniana externa (epitelio pigmentado de la retina (EPR)) que 
provoca el acúmulo de fluido subretiniano y múltiples DR exudativos, que pueden evolucionar a grandes 
DR bullosos. En ocasiones se asocia vitritis (Figura 1). 
 
La inflamación puede afectar al segmento anterior en forma de uveítis granulomatosa con precipitados 
queráticos en grasa de carnero y nódulos en el iris. Puede existir un aplanamiento de la cámara anterior 
por edema del cuerpo ciliar, desprendimiento del mismo y desplazamiento anterior del diafragma 
iridocristaliniano, que se resuelve cuando la inflamación cede. Esto puede causar un glaucoma agudo 
por cierre angular21-23.

3) �Fase convaleciente 
 
La fase convaleciente, que ocurre varias semanas 
después de la fase uveítica aguda y puede durar 
varios meses, consiste en una despigmentación 
coroidea y cutánea (Figura 2). El signo de Sugiura o 
vitíligo perilímbico es el más precoz y aparece en el 
primer mes desde el inicio de la enfermedad. Esto 
ocurre en el 85% de pacientes japoneses pero es muy 
raro en caucásicos24,25. La despigmentación coroidea, 
que da lugar al característico “sunset glow fundus” 
(coroides rojo-anaranjada brillante), ocurre 2-3 meses 
tras la fase uveítica y es más frecuente en pacientes 
asiáticos26.  
 
En esta fase también se pueden observar focos 
de hiperpigmentación por migración de células del 
EPR, especialmente en pacientes hispánicos, y 
múltiples lesiones pequeñas y redondeadas, blanco-

FIGURA 1. Fase uveítica aguda. Se aprecia un DR exudativo multifocal en 
ambos ojos.
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amarillentas, en media periferia especialmente 
en cuadrantes inferiores, que corresponden 
histológicamente a los nódulos de Dalen-Fuchs 
(Figura 3). 
 
La despigmentación cutánea, que ocurre en un gran 
número de pacientes, se caracteriza por vitíligo y 
poliosis. En esta fase, los pacientes también pueden 
experimentan áreas focales de alopecia.

4) �Fase crónica recurrente 
 
La fase convaleciente puede verse interrumpida por la fase crónica recurrente, que se caracteriza por 
la aparición de una uveítis anterior granulomatosa recurrente. Estos episodios suelen ser resistentes 
al tratamiento corticoideo y frecuentemente requieren tratamiento inmunosupresor para un adecuado 
control de la inflamación intraocular. En esta fase suelen desarrollarse nódulos en el iris y también 
puede observarse atrofia focal del iris e hipotonía ocular27,28. La uveítis posterior recurrente es 
poco frecuente29,30. Cuando ésta aparece suele ser en los 6 primeros meses de la enfermedad y a 
consecuencia de una disminución demasiado rápida del tratamiento. 
 
Es en la fase crónica recurrente cuando se producen las complicaciones derivadas de la inflamación 
intraocular crónica como glaucoma (tanto de ángulo abierto como de ángulo cerrado)31, cataratas32, 

sinequias posteriores, neovascularización de la retina y disco óptico, anastomosis arteriovenosas33, 
neovascularización coroidea34 y fibrosis subretiniana35. Dichas complicaciones pueden comprometer el 
pronóstico visual.

MANIFESTACIONES EXTRAOCULARES

Las manifestaciones extraoculares son principalmente dermatológicas, neurológicas y auditivas y 
aparecen en diferentes fases de la enfermedad. Mientras que las manifestaciones auditivas y neurológicas 
son más frecuentes durante la fase prodrómica, las manifestaciones dermatológicas suelen ocurrir durante 
la fase convaleciente.

MANIFESTACIONES NEUROLÓGICAS

Las manifestaciones neurológicas ocurren en la fase prodrómica de la enfermedad. La cefalea es 
el síntoma neurológico más frecuente17. Otros síntomas son la confusión, meningismo con rigidez 
de nuca, dolor orbitario y raramente signos de focalidad neurológica (como afectación de los pares 
craneales, hemiparesia, afasia, mielitis transversa y ganglionitis que, aunque son raros, han sido 
descritos36-38). En más del 80% de los pacientes con enfermedad de VKH se observa pleocitosis con 
predominio de linfocitos  y monocitos y glucosa normal en el líquido cefalorraquídeo (LCR) pudiendo 
persistir hasta 8 semanas7. 

MANIFESTACIONES AUDITIVAS

Las manifestaciones auditivas pueden aparecer en el 75% de los pacientes, en general coincidiendo 
con la fase prodrómica o la fase uveítica aguda, e incluyen tinnitus, hipoacusia y raramente vértigo. 
La hipoacusia coclear afecta en general a las frecuencias altas aunque en fases precoces puede 

FIGURA 3. Fase convaleciente. Múltiples 
cicatrices coriorretinianas numulares en 
periferia
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afectar a todas las frecuencias, y suele mejorar 
en 2-3 meses (aunque pueden existir alteraciones 
persistentes)39.

MANIFESTACIONES DERMATOLÓGICAS

Las manifestaciones dermatológicas suelen 
desarrollarse durante la fase convaleciente de la 
enfermedad e incluyen alopecia, vitíligo y poliosis 
de las pestañas, cejas y cabello. El vitíligo suele 
distribuirse simétricamente afectando la región facial 
y periocular, tronco y piel del sacro (Figura 4). La 
incidencia de las manifestaciones dermatológicas es 
relativamente menor en hispanoamericanos que en 
asiáticos, aunque suelen tener manifestaciones  
oculares y neurológicas típicas. 

ETIOLOGÍA Y PATOGÉNESIS

La evidencia actual sugiere que existe un proceso autoinmune mediado por linfocitos T y dirigido contra 
los melanocitos39-41. La tirosinasa o proteínas relacionadas con ésta se han implicado como posibles 
antígenos diana en los melanocitos42-45.

La presencia de una fase prodrómica de tipo viral sugiere la posibilidad de que un agente infeccioso 
(virus como EBV o CMV), mediante mimetismo molecular, pudiera ser el factor desencadenante de esta 
respuesta autoinmune42,43.  Otro posible factor desencadenante descrito implicado en la sensibilización a 
los péptidos antigénicos melanocíticos ha sido un traumatismo cutáneo46 .

Aunque la enfermedad de VKH no parece tener una fuerte asociación familiar o un patrón de herencia 
identificable, se han descrito casos familiares, incluyendo inicio simultáneo de la enfermedad en gemelos 
monocigóticos47. Existe una fuerte asociación entre el HLA-DR4 y HLA-DRw53 y la enfermedad de VKH, 
siendo  el HLA DRB1*0405 el alelo con el riesgo más significativo. Esta asociación se ha demostrado en 
diferentes poblaciones, incluyendo japoneses, hispanoamericanos, coreanos, indios, italianos, mexicanos 
y chinos48-54. Resulta interesante saber que la molécula HLA DRB1*0405 ha mostrado jugar un papel 
selectivo en la presentación de péptidos derivados de los melanocitos a células T aisladas de pacientes 
con enfermedad de VKH49.

DIAGNÓSTICO

El diagnóstico de la enfermedad de VKH se basa en una anamnesis completa y en los hallazgos clínicos 
oculares y extraoculares, aunque en algunos casos pueden ser necesarias pruebas complementarias para 
confirmar el diagnóstico.

Se han propuesto unos criterios diagnósticos cuya revisión más reciente se publicó en 2001 por un 
panel internacional de expertos (Figura 5)55. Según estos criterios, los pacientes pueden presentar una 
forma completa, incompleta o probable de enfermedad de VKH dependiendo de la extensión de las 
manifestaciones neurológicas, auditivas y dermatológicas. 

FIGURA 4. Vitíligo periocular en paciente 
con enfermedad de VKH
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VKH completo

1.	 No antecedente de traumatismo ocular penetrante o cirugía intraocular

2.	 No evidencia clínica o de laboratorio de otras enfermedades oculares o sistémicas

3.	 Afectación ocular bilateral (a o b):

a. Manifestaciones precoces

i. Coroiditis difusa, manifestada como:

1. Áreas focales de fluido subretiniano

2. DR seroso bulloso

ii. Si los hallazgos son dudosos, deberán estar presentes ambos:

1. �Angiografía fluoresceínica: áreas focales con retraso del llenado coroideo, 
fugas puntiformes multifocales, acúmulo de fluoresceína en el fluido 
subretiniano y tinción del nervio óptico

2. �Ecografía: engrosamiento coroideo difuso sin evidencia de escleritis 
posterior

b. Manifestaciones tardías

i.	 Historia sugestiva de hallazgos de 3a, o ambos ii y iii, o múltiples signos de iii

ii.	 Despigmentación ocular

1. “Sunset glow fundus”

2. Signo de Sugiura

iii.	Otros signos oculares:

1. Cicatrices coriorretinianas despigmentadas numulares

2. Acúmulo y/o migración del EPR

3. Uveítis anterior crónica o recurrente

4. Hallazgos neurológicos/auditivos:

a. Meningismo
b. Tinnitus
c. Pleocitosis en LCR

5. �Manifestaciones dermatológicas (que no precedan el inicio de las manifestaciones neurológicas/oculares):

a. Alopecia
b. Poliosis
c. Vitíligo

VKH incompleto

Criterios del 1 al 3 y 4 o 5

VKH probable

Criterios del 1 al 3 (enfermedad ocular aislada)

FIGURA 5. Criterios diagnósticos para la enfermedad de VKH
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PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

En la mayoría de los casos, cuando el paciente presenta manifestaciones oculares y extraoculares, 
el diagnóstico de la enfermedad de VKH es clínico. Sin embargo, cuando la enfermedad se presenta 
sin afectación extraocular, diversas pruebas complementarias han mostrado utilidad para confirmar el 
diagnóstico.

 

ANGIOGRAFÍA FLUORESCEÍNICA

Los hallazgos en la angiografía fluoresceínica (AGF) en la fase aguda de la enfermedad son muy 
característicos. Típicamente aparecen múltiples puntos hiperfluorescentes a nivel del EPR en fases 
precoces del angiograma, que gradualmente aumentan de tamaño, pues la fluoresceína se va acumulando 
en el espacio subretiniano en las áreas de DR. Las fases tardías del angiograma muestran múltiples DR 
exudativos hiperfluorescentes. En la fase aguda de la enfermedad, la mayoría de pacientes presenta 
hiperfluorescencia papilar39 y un retraso parcheado en el llenado coroideo (Figura 6).

En la fase crónica de la enfermedad, la AGF muestra múltiples defectos ventana hiperfluorescentes 
correspondientes a las zonas de atrofia del EPR o áreas de bloqueo de la fluorescencia (efecto pantalla) 
en zonas de hiperplasia del EPR, pudiendo adquirir un aspecto apolillado o en sal y pimienta. 

La AGF también nos permite apreciar neovascularización coroidea, anastomosis retinocoroideas y 
neovascularización retiniana o papilar.

FIGURA 6. Angiografía fluoresceínica en la fase uveítica aguda de la enfermedad de VKH. Se 
observan múltiples puntos hiperfluorescentes a nivel del EPR e hiperfluorescencia papilar.
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ANGIOGRAFÍA CON VERDE DE INDOCIANINA

La angiografía con verde de indocianina (AVI) es un método apropiado para estudiar enfermedades 
coroideas, incluida la enfermedad de VKH. Los hallazgos han sido ampliamente estudiados y descritos 
por muchos autores56-58. En las fases precoces, puede mostrar un fondo hipofluorescente que representa 
un retraso en la perfusión de la coriocapilar, algo que ya se puede detectar en la fase prodrómica. En las 
fases medias del angiograma, se observan múltiples lesiones hipofluorescentes que representan focos de 
inflamación coroidea y que son más numerosas que las áreas de DR o de hiperfluorescencia punteada en 
la AGF (Figura 7). En la fase crónica recurrente, estos focos hipofluorescentes están presentes, incluso 
cuando la exploración del fondo de ojo y la AGF son anodinas59. En las fases tardías del angiograma 
puede apreciarse una hiperfluorescencia coroidea difusa60. Cuando se resuelve la enfermedad todos estos 
signos desaparecen lentamente.

Los hallazgos en la AVI que sugieren inflamación activa o persistente son:56-58

•	 Hiperfluorescencia precoz y fuga desde los vasos coroideos estromales, lo cual sugiere una 
vasculopatía inflamatoria coroidea. 

•	 Focos hipofluorescentes correspondientes a  focos inflamatorios coroideos.

•	 Hiperfluorescencia papilar, indicando enfermedad severa.

La persistencia de estos signos en la AVI durante el tratamiento puede indicar inflamación coroidea 
subclínica y la necesidad de reajustar el tratamiento.

FIGURA 7. Angiografía con verde de indocianina donde se aprecian los focos hipofluorescentes 
característicos de la fase aguda de la enfermedad de VKH.
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ECOGRAFÍA Y BIOMICROSCOPÍA ULTRASÓNICA

Las características ecográficas descritas en los pacientes con 
enfermedad de VKH son las siguientes61:

•	 Engrosamiento difuso de la coroides posterior con 
reflectividad baja o media y más prominente en el área 
peripapilar (Figura 8)

•	 DR exudativo en el polo posterior o cuadrantes inferiores

•	 Opacidades vítreas

•	 Engrosamiento posterior de la esclera

La biomicroscopía ultrasónica puede mostrar desprendimiento 
ciliocoroideo que puede dar lugar a un aplanamiento de la 
cámara anterior en las fases iniciales de la enfermedad.

TOMOGRAFÍA DE COHERENCIA ÓPTICA 

La tomografía de coherencia óptica (OCT) es útil para el diagnóstico y monitorización de los DR 
exudativos maculares en la fase aguda de la enfermedad, y ha mostrado características únicas de estos 
DR en los pacientes con enfermedad de VKH62-65.

Maruyama y Kishi63 describieron 2 patrones de DR: (1) DR verdadero: fluido subretiniano (espacio 
hiporreflectivo entre la retina neurosensorial y el EPR, y (2) Quiste intrarretiniano: acúmulo de 
fluido intrarretiniano entre la capa de segmentos internos y la capa de segmentos externos de los 
fotorreceptores (mínima reflectividad). Con el tratamiento, este fluido intrarretiniano se resuelve antes 
que el fluido subretiniano verdadero. Otros autores también identificaron características similares64,65. 
Por el contrario, Yamaguchi et al62 proponen que los espacios quísticos no son intrarretinianos, sino 
que las áreas de DR están divididas en múltiples compartimentos por septos compuestos de productos 
inflamatorios como fibrina. Estos septos se resuelven inmediatamente con el tratamiento (Figura 9).

Mediante técnicas de OCT de profundidad mejorada (EDI (“enhanced depth imaging”) - OCT)  se han 
podido realizar mediciones del grosor coroideo en diferentes fases de la enfermedad y así demostrar un 
grosor coroideo mayor en la fase aguda y su disminución tras el tratamiento, por lo que podría ser de 
utilidad como marcador del grado de inflamación coroidea66-68. En pacientes con enfermedad de larga 
evolución (mayor a 6 meses), se observó  una coroides significativamente mas fina que en los controles, 
de manera que el grosor coroideo es inversamente proporcional a la duración de la enfermedad67,69.

La OCT también se utiliza para el diagnóstico y seguimiento de complicaciones como la 
neovascularización coroidea.

FIGURA 8. Ecografía donde se observa 
un  marcado engrosamiento coroideo 
en la región peripapilar
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PUNCIÓN LUMBAR

La punción lumbar (PL) raramente es necesaria para el diagnóstico, pero puede resultar de utilidad en 
casos atípicos o en pacientes que se presentan muy precozmente en el curso de la enfermedad con pocos 
signos oculares y signos meníngeos prominentes. Ohno et al demostraron que más de un 80% de los 
pacientes con enfermedad de VKH tienen pleocitosis del LCR con predominio de linfocitos. Ésta suele ser 
transitoria y resolverse en 8 semanas, incluso en pacientes que desarrollan recurrencias de la inflamación  
intraocular7.

RESONANCIA MAGNÉTICA NUCLEAR

La resonancia magnética nuclear (RMN) es capaz de distinguir entre esclera y coroides y permite 
diferenciar la enfermedad de VKH de una enfermedad escleral primaria en casos de duda diagnóstica.

AUTOFLUORESCENCIA

Koizumi et al han descrito hiperautofluorescencia en pacientes con enfermedad aguda70. La 
autofluorescencia también ha sido propuesta por Vasconcelos-Santos et al como un método sensible y no 
invasivo para el seguimiento de pacientes con enfermedad de VKH crónica71. Sin embargo los hallazgos 
no son específicos y han sido descritos en diversas patologías que afectan al EPR como la degeneración 
macular asociada a la edad, la coriorretinopatía serosa central y otras patologías inflamatorias.

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL

El diagnóstico diferencial de la enfermedad de VKH incluye patologías que cursan con inflamación 
granulomatosa, DR exudativo o síndromes de manchas blancas.

La oftalmía simpática puede presentarse como una panuveítis bilateral asociada a DR exudativo. Sin 
embargo, el antecedente de traumatismo ocular penetrante o cirugía intraocular previa es imprescindible 
para el diagnóstico.  Además, tanto la fase prodrómica como las manifestaciones extraoculares son raras 
en la oftalmía simpática, lo cual también ayuda al diagnóstico diferencial.

En ausencia de DR exudativo, la enfermedad de VKH puede parecerse a una sarcoidosis, aunque 
en esta última suele haber una afectación vascular más extensa (envainamiento venoso o exudados 
perivasculares en “gota de cera”). Además, los granulomas sarcoideos suelen ser de mayor tamaño que 
las lesiones amarillentas subretinianas observadas en la enfermedad de VKH. La enzima convertidora 

FIGURA 9. Tomografía de coherencia óptica en la fase aguda de la enfermedad de VKH, donde 
se aprecia fluido subretiniano e intrarretiniano.
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de angiotensina (ECA), la radiografía de tórax y la biopsia de tejidos afectados pueden ayudar en el 
diagnóstico.

El linfoma primario intraocular es otra patología a tener en cuenta en el diagnóstico diferencial, pues la 
afectación del SNC se asocia a ambas entidades.  Los grandes infiltrados sub-EPR del linfoma se pueden 
diferenciar de las múltiples y más pequeñas lesiones subretinianas amarillentas de la enfermedad de 
VKH. Además, la progresión del linfoma suele ser lenta, a diferencia de la rápida progresión y el marcado 
acúmulo de fluido subretiniano en la enfermedad de VKH. La PL y RMN pueden facilitar el diagnóstico.

La escleritis posterior puede cursar con DR exudativo y puede diferenciarse de la enfermedad de VKH 
por ecografía. En la escleritis posterior, hay un aplanamiento de la pared posterior del globo ocular así 
como edema retrobulbar y engrosamiento coroideo-escleral con una reflectividad interna alta de la esclera 
engrosada.

Los pacientes con síndrome de efusión uveal, a diferencia de los afectos de enfermedad de VKH, no 
presentan signos de inflamación intraocular o manifestaciones sistémicas. Además, los DR exudativos 
tienden a la cronicidad y no responden al tratamiento corticoideo.

La epiteliopatía pigmentaria placoide multifocal posterior aguda (EPPMPA) puede confundirse con la 
enfermedad de VKH debido al pródromo viral y las múltiples lesiones blanco-amarillentas a nivel del EPR, 
aunque éstas suelen mostrar una rápida resolución espontánea, en general sin recurrencias y sin otras 
manifestaciones sistémicas. 

Otras alteraciones sistémicas que pueden ser causa de DR exudativo como la enfermedad renal, la 
toxemia gravídica o el lupus eritematoso sistémico también deben incluirse en el diagnóstico diferencial.

TRATAMIENTO

CORTICOIDES
Los corticoides sistémicos son el pilar del tratamiento de la enfermedad de VKH en la fase aguda. Éstos 
deben ser administrados de manera precoz y en dosis altas para conseguir una respuesta adecuada 
y deben reducirse lenta y progresivamente a lo largo de unos 6 meses5,20,26,72. No existe consenso en 
relación a la vía de administración y dosis óptimas73,74. Existen diferentes pautas de tratamiento corticoideo 
sistémico que pueden ser utilizadas: (1) Prednisona oral 1-2 mg/kg/día o (2) Pulsos endovenosos de 
metilprednisolona 100-200 mg/día o bien 1 g/día durante 3 días seguidos de una pauta oral. Sasamoto et 
al no encontraron diferencias significativas entre las dosis endovenosas de 1 g/día o 200 mg/día72. Read 
et al75 no mostraron diferencias en el resultado visual y complicaciones según la vía de administración de 
los corticoides sistémicos (oral vs endovenosa). 

La duración del tratamiento y la velocidad de disminución de la dosis depende de cada caso y de la 
respuesta clínica. Un tratamiento subóptimo durante el periodo post-agudo se ha asociado con una 
inflamación coroidea persistente a pesar de un aparente control de los signos clínicos. Un estudio reciente 
demostró que durante los 4 primeros meses era preciso una dosis de prednisolona de 0,75 mg/kg/día 
para conseguir un buen control de la inflamación57. Las recurrencias en los primeros 3-6 meses están 
asociadas con una disminución demasiado rápida de los corticoides20,76,77.

La inflamación asociada del segmento anterior también debe ser tratada con corticoides tópicos y 
midriáticos para disminuir la inflamación y reducir el dolor y la formación de sinequias. La administración 
de corticoides intravítreos puede ser una herramienta adicional en el tratamiento de la enfermedad de 
VKH78,79.
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INMUNOSUPRESORES

A pesar de un tratamiento adecuado con corticoides sistémicos, algunos pacientes presentan episodios 
recurrentes de inflamación que tienden a ser corticorresistentes o complicaciones asociadas al uso 
prolongado de corticoides. Por ello, muchas veces es necesario utilizar tratamientos inmunosupresores 
desde el inicio de la enfermedad para conseguir su remisión80,81. 

La ciclosporina (3-5 mg/kg/día) suele ser el fármaco de elección, al tratarse de un proceso autoinmune 
mediado por células T39,73,82-87. El micofenolato de mofetilo (1-3 g/día) es una alternativa eficaz88, así 
como la azatioprina (1-2,5 mg/kg/día). Los fármacos citotóxicos como la ciclofosfamida y el clorambucilo 
han sido utilizados en el tratamiento de la enfermedad de VKH con buena respuesta terapéutica, aunque 
los efectos secundarios mielosupresivos limitan su uso39,89,90. Helveston y Gilmore describieron el uso 
de inmunoglobulinas intravenosas en la enfermedad de VKH con resultados alentadores91. Agarwal et al 
describieron 5 casos recalcitrantes de enfermedad de VKH tratados con triple terapia inmunosupresora 
(prednisolona, azatioprina y ciclosporina) y hallaron una rápida remisión en todos ellos92. Entre los 
agentes biológicos, los más utilizados para el tratamiento de la enfermedad de VKH son los fármacos anti-
TNF, infliximab y adalimumab, que han mostrado buenos resultados en varias series de casos93-98. 

Paredes et al demostraron que los pacientes tratados con inmunosupresión precoz (6 primeros 
meses) tenían un mejor pronóstico visual que los que eran tratados con monoterapia corticoidea o con 
inmunosupresión tardía. Con ello, demostraron que la inmunosupresión es un componente esencial en el 
tratamiento de la enfermedad de VKH81. Además, tanto la American Uveitis Society como el International 
Uveitis Study Group recomiendan la utilización de  fármacos inmunosupresores para controlar la 
inflamación en la enfermedad de VKH73,74.

COMPLICACIONES

El desarrollo de complicaciones se correlaciona con la duración de la enfermedad, el número de 
recurrencias y la mayor edad en el momento del inicio de la enfermedad99. Las principales complicaciones 
para las cuales puede ser necesario tratamiento médico o quirúrgico incluyen las cataratas, el glaucoma, 
la neovascularización coroidea (NVC) y la fibrosis subretiniana. La atrofia óptica y las alteraciones 
pigmentarias son también frecuentes. Read et al realizaron un análisis retrospectivo sobre 101 
pacientes con enfermedad de VKH y observaron que en un 51% de los ojos se desarrolló al menos una 
complicación, el 42% presentaron catarata, el 27% glaucoma, el 11% NVC y el 6% fibrosis subretiniana99.

Las cataratas ocurren como consecuencia tanto de una inflamación prolongada como de un tratamiento 
corticoideo crónico6,7,20,32. Es fundamental el control de la inflamación previo a la cirugía, así como 
en el postoperatorio. La cirugía puede ser complicada debido a la presencia de sinequias posteriores y 
cámara anterior estrecha, así como por la posibilidad de exacerbar la inflamación por la lente intraocular 
y por la propia intervención quirúrgica. Algunos investigadores han sugerido que se puede implantar una 
lente intraocular de manera segura en casos seleccionados sin exacerbación de la enfermedad, aunque 
la opacidad de la cápsula posterior es más frecuente32,100-104. Además, se debe tener en cuenta que tras 
la cirugía pueden aparecer sinequias extensas y captura de la lente intraocular por el iris, así como 
precipitados en la superficie de la misma.

El glaucoma es una complicación frecuente en la enfermedad de VKH. Se ha descrito el glaucoma 
agudo por cierre angular como resultado de un edema del cuerpo ciliar con desplazamiento anterior del 
diafragma iridocristaliniano en la fase aguda de la enfermedad23,105. Éste se resuelve rápidamente con 
tratamiento corticoideo y colirios hipotensores, aunque en ocasiones puede ser necesario iridectomía 
láser o quirúrgica. En casos crónicos, se ha descrito un glaucoma secundario a un cierre angular crónico 
debido a sinequias anteriores periféricas extensas y sinequias posteriores en 6-45% de los pacientes7,20,31. 
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Durante el tratamiento, puede aparecer un glaucoma de ángulo abierto secundario al uso de corticoides. 
En un estudio de Forster et al31, se evidenció glaucoma en 16 (38%) de 42 pacientes. Once pacientes 
(69%) requirieron intervención quirúrgica. En pacientes con cierre angular secundario a bloqueo pupilar, 
la iridotomía láser parece tener menor tasa de éxito que la iridectomía quirúrgica. El uso adyuvante de 
mitomicina C o 5-fluorouracilo puede aumentar la tasa de éxito de la trabeculectomía cuando la cirugía 
filtrante es necesaria. En pacientes con inflamación persistente es preferible utilizar  implantes valvulares.

La neovascularización coroidea (NVC) es otra de las causas importantes de pérdida visual tardía en 
pacientes con enfermedad de VKH. Su incidencia varía entre el 5% y el 36% según los estudios6,20,34,99. 
La presencia de alteraciones pigmentarias extensas o inflamación crónica recurrente parecen constituir 
factores de riesgo para el desarrollo de NVC34. Ésta tiene tendencia a desarrollarse en la región 
peripapilar y macular, donde suelen concentrarse los focos inflamatorios34,106. El pronóstico visual de 
los ojos con NVC suele ser pobre, aunque con un diagnóstico precoz y un tratamiento adecuado, la 
agudeza visual puede conservarse en algunos casos. Se han utilizado diversas modalidades terapéuticas 
en el tratamiento de la NVC secundaria a la enfermedad de VKH: fotocoagulación láser34, terapia 
fotodinámica107,108, excisión quirúrgica y fármacos intravítreos (corticoides y anti-VEGF109).

PRONÓSTICO

El uso de corticoides sistémicos e inmunosupresores ha mejorado enormemente el pronóstico visual de 
los pacientes con enfermedad de VKH. Con un diagnóstico precoz y un tratamiento adecuado casi 2/3 de 
los pacientes mantienen una agudeza visual de 20/40 o mejor2,13,20,39. La catarata complicada, el glaucoma 
secundario, la NVC y la fibrosis subretiniana son las causas más frecuentes de pérdida visual99. 

Rubsamen y Gass establecieron 3 factores predictivos de mal pronóstico visual: (1) edad avanzada en el 
inicio de la enfermedad, (2) inflamación crónica que requiera tratamiento prolongado con corticoides, y (3) 
NVC20. Al-Kharashi et al demostraron que el uso de corticoides sistémicos durante más de 9 meses se 
asocia con una buena AV final y que la edad superior a 18 años y la presencia de sinequias posteriores en 
la presentación se asocian con el desarrollo de complicaciones77. Recientemente, Chee et al concluyeron 
que la edad joven en el inicio, una buena agudeza visual al mes y el tratamiento precoz con altas dosis de 
corticoides se asociaban con mejores resultados110. La agudeza visual en la presentación también se ha 
descrito como predictor de la agudeza visual final99. 
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