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Resumen

Objetivos: La epiteliopatia pigmentaria placoide multifocal posterior aguda (EPPMPA) es una
enfermedad inflamatoria rara que se caracteriza por afectacion coriorretiniana bilateral aguda.
Afecta habitualmente al polo posterior de ambos ojos produciendo vision borrosa y escotomas. La
EPPMPA se ha asociado con afectacion de sistema nervioso central (SNC): vasculitis,
meningoencefalitis y enfermedad vascular cerebral. El objetivo de este estudio fue definir las
caracteristicas clinicas, las manifestaciones sistémicas, el tratamiento y el pronéstico de una
revision de 79 pacientes con EPPMPA.

Material y métodos: Estudio descriptivo retrospectivo de una revision extensa de la literatura desde
la primera descripcion de Gass en 1968 hasta diciembre de 2017. Se realizé una base de datos con
todos los casos clinicos publicados en Medline, Google Scholar, and PubMed. Se analizé la
epidemiologia, los potenciales desencadenantes, los prodromos, los datos clinicos, el estudio
oftalmoldgico, la afectacidon extraocular, el tratamiento y prondstico de estos pacientes.

Resultados: Se revisaron 79 pacientes (47 hombres). La edad media al diagnéstico fue de 30 afios
(rango 8-58 afos). 27 pacientes (34,2%) presentaron un desencadenante siendo el cuadro
pseudogripal el més frecuente (15). El estudio serologico completo solo fue solicitado en 28
pacientes y el estudio inmunoldgico tan solo en 22. La mediana desde el desencadenante hasta la
EPPMPA fue de 9 dias. Los sintomas fundamentales fueron: disminucion de agudeza visual
(AV)/vision borrosa (100%), cefalea (51,8%) y fotofobia (12,2%). La disminucion de AV media fue
13/20. La EPPMPA se define por la presencia de multiples placas blanquecinas en el fondo de ojo
(FO), y por la hipofluorescencia temprana e hiperfluorescencia tardia en la angiografia
fluoresceinica (AGF). El FO presentaba lesiones compatibles con EPPMPA en todos los casos (100%),
asi como la AGF en aquellos pacientes en los que se realizo (59). La afectacion de SNC fue descrita
en el 50,6% de los pacientes (40). Las manifestaciones del SNC se dividieron en alteraciones del
lenguaje (11 pacientes), déficit motor (20), déficit sensitivo (20) y otras manifestaciones (23). La
media de tiempo desde la afectacidn visual hasta las manifestaciones neuroldgicas fue de
aproximadamente 2 semanas. El LCR fue analizado en 37 pacientes, encontrandose pleocitosis
linfocitica (media de 46 células/mm®) e hiperproteinorraquia (media de 111 mg/dl). Dentro de los
estudios de neuroimagen realizados (58), el 69,7% fueron patoldgicos. 67 pacientes (84,8%)
recibieron tratamiento con corticoides. 14 pacientes (17,7%) también recibieron otros
inmunosupresores (fundamentalmente azatioprina y ciclofosfamida), especialmente si afectacion de
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SNC. Respecto a la evolucion, 55 pacientes (69,8%) presentaron mejoria, 12 (15,2%) recidiva y 6
(7,5%) fallecieron debido a la EPPMPA. Se encontrd una correlacion positiva estadisticamente
significativa entre la mortalidad y los siguientes parametros: ausencia de mejoria clinica inicial (p <
0,001), recidiva (p = 0&#39049), disminucion AV inicial (p < 0,001) y ausencia de tratamiento (p <
0,001).

Conclusiones: Esta es la mayor revision bibliografica publicada sobre EPPMPA hasta el momento
actual. La EPPMPA es una enfermedad inflamatoria de predominio de afectacion ocular bilateral. Sin
embargo, la afectacion neuroldgica (> 50%) es mas frecuente de lo descrito clasicamente y su
presencia en forma de vasculitis de SNC, meningoencefalitis o enfermedad cerebrovascular se
asocia a una elevada mortalidad si no se instaura tratamiento inmunosupresor de forma precoz con
corticoides endovenosos e inmunosupresores. Son necesarios futuros estudios y registros
internacionales para adquirir mas experiencia y conocimiento en esta enfermedad.
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