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PALABRAS CLAVE Resumen

Vogt-Koyanagi- Objetivo: Identificar y describir alteraciones vestibulares en pacientes con sindrome de
Harada; Vogt-Koyanagi-Harada (VKH).

Sintomas Material y método: Estudio prospectivo, transversal, observacional y descriptivo. Se
vestibulares; interrogd y exploro fisicamente a pacientes con VKH referidos de un centro oftalmologico,
Videonistagmografia; en busca de datos de alteracion vestibular. De ser positiva, se les realizo videonistagmo-
Posturografia grafia, posturografia dinamica computarizada, audiometria tonal y timpanometria.

Resultados: De 21 pacientes con VKH, solo se incluyeron a 10 por presentar datos de
alteracion vestibular (10/10 con sintomas vestibulares, 9/10 con alteraciones en la
exploracion fisica). Media de edad, 37,8 afhos. Videonistagmografia principalmente
alterada en prueba de sacadas oculares (10/10). Posturografia con mayor alteracion
de las aferencias visual (4/10) y vestibular (4/10). Se concluyé mayoritariamente el
diagnostico de vértigo postural paroxistico benigno (6/10). Ninguno presenté alteracion
del oido medio ni datos de afeccion central; 6/10 tuvieron alteraciones en la audiometria
tonal.

Conclusiones: La poblacion con VKH frecuentemente sufre afeccion vestibular periférica.
© 2009 Elsevier Espana, S.L. Todos los derechos reservados.
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Videonystagmo-

graphy;
Posturography

Materials and method: Prospective, cross-sectional, observational and descriptive study.
Patients with VKH referred by an ophthalmological center, were interrogated and
physically examined in search of signs of vestibular abnormalities, and if positive, they
underwent videonystagmography, computerized dynamic posturography, tonal audiometry
and tympanometry.

Results: Out of 21 patients with VKH, only 10 were included in the study due to presenting
data of vestibular abnormalities (10/10 with vestibular symptoms and 9/10 with
abnormalities in the physical exploration). The age average was 37.8 years. The
videonystagmography was mainly abnormal in ocular saccades test (10/10). The
posturography showed a higher alteration of the visual (4/10) and vestibular (4/10)
afferents. A diagnosis of benign paroxysmal positional vertigo was mostly concluded
(6/10). None presented abnormalities of the middle ear nor data of central pathology, 6/
10 presented abnormalities in tonal audiometry.

Conclusions: Peripheral vestibular disorder is often present in the population with VKH.

© 2009 Elsevier Espana, S.L. All rights reserved.

Introduccion

El sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada (VKH) es una
enfermedad inflamatoria sistémica que afecta al ojo
(panuveitis bilateral severa con iridociclitis, desprendimien-
to seroso de la retina, edema difuso de la coroides e
hiperemia de papila), oido interno (tinnitus, hipoacusia
y vértigo), piel (alopecia, hipersensibilidad al tacto,
poliosis y vitiligo) y meninges (cefalea, rigidez de nuca y
signos neurolégicos focales)'.Tiene distribucién mundial,
pero es mas comun en orientales, hispanos y nativos
americanos'3. Su frecuencia no es bien conocida; en
México, Arellanes Garcia et al' registran un 6,4% de casos
de uveitis en un centro oftalmoldgico de referencia. El sexo
mas afectado es el femenino hasta en 2:1%. Se presenta con
mayor frecuencia entre la segunda y la cuarta década de
la vida', pero puede presentarse fuera de este intervalo
de edad.

Muchos estudios han sefalado que es resultado de un
proceso inmunitario celular dirigido contra melanocitos, ya
que se ha demostrado la ausencia de melanocitos en el
epitelio basal de la piel y su escasez en la coroides y el oido
interno. En el laberinto posterior normalmente se encuen-
tran melanocitos y/o melanina libre en las proximidades de
crestas y maculas (utriculo), conductos membranosos, cruz
comin y saculo®®.

El diagnodstico es basicamente clinico y oftalmoldgico.
Se divide a la enfermedad en cuatro etapas: prodréomica,
uveitica o aguda, de convalecencia y de recurrencia. En
las cuatro etapas pueden aparecer alteraciones otoldgicas,
generalmente concurrentes con la inflamacion ocular.
Las manifestaciones vestibulares se han descrito menos
que las audioldgicas, pero se las refiere poco comunes?
y en forma de vértigo, nistagmo horizontal, alteracion
del reflejo oculovestibular, ausencia de respuesta en
pruebas caloricas y alteraciéon en los movimientos oculares
de seguimiento lento”’®. Pocas son las publicaciones
vestibulares sobre VKH, por lo que en este trabajo las
analizamos.

Material y método

Se recluté a pacientes enviados de Hospital Oftalmologico
con diagndstico de VKH. Previo consentimiento informado,
realizamos historia clinica con enfoque otoneuroldgico,
haciendo hincapié en la semiologia y la exploracion fisica
en busca de datos de alteracion vestibular.

Se realizaron estudios especificos para determinar la
funcion vestibular Gnicamente a los pacientes con VKH que
refirieran sintomas vestibulares y/o que a la exploracion
fisica presentaran datos compatibles (alteracion de metrias,
diadococinesias, Romberg, marcha de Babinsky-Weill o en
tandem). Se les realizd videonistagmografia (software
CHARTR VNG para Windows, videoanteojos y estimulador
visual [barra luminosa] colocado a 1,22m del paciente).
Llevamos a cabo prueba de sacadas oculares (registro de
140s, estimulo visual con movimiento seudoaleatorio,
amplitud del objetivo de 5-30°), busqueda de nistagmo
espontaneo con fijacion visual (ojos abiertos con mirada al
centro, a la derechay a la izquierda y registro de 140s para
cada posicion), rastreo pendular (con tres ciclos de cada una
de las siguientes frecuencias: 0,2, 0,3, 0,4, 0,5, 0,6 y 0,7 Hz,
amplitud del movimiento de 16,7°, registro de 140s),
optocinético (a la derecha y a la izquierda a 20°/s, registro
de 140s), Dix-Hallpike (en bulsqueda de nistagmo con
traccion cervical a la derecha y a la izquierda con registro
de 140s hacia cada lado), pruebas caldricas a 30 y 44°C,
utilizando 20 ml de agua en 30s, en secuencia oido derecho
agua caliente, oido izquierdo agua caliente y posteriormen-
te agua fria con la misma secuencia. Con férmula de
Jongkees, consideramos paresia canalicular la diferencia de
respuesta entre uno y otro oido con las dos estimulaciones
caléricas, fria y caliente, >22%°, y preponderancia, mas del
28% de predominio de respuesta ocular en uno u otro sentido
con las mismas estimulaciones caldricas.

Posteriormente se realizd la posturografia (EquiTest®™
System Version 8.0) mediante técnicas convencionales
en seis situaciones para el estudio de la organizacion
sensorial: 1) ojos abiertos, entorno visual y plataforma de
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soporte fijos; 2) ojos cerrados y plataforma de soporte fija;
3) ojos abiertos, entorno visual movil y plataforma de
soporte fija; 4) ojos abiertos, entorno visual fijo y
plataforma de soporte movil; 5) ojos cerrados y plataforma
de soporte movil, y 6) ojos abiertos, entorno visual movil y
plataforma de soporte movil. Después el sistema compu-
tarizado analiza automaticamente radios sensoriales divi-
diendo el promedio de equilibrio de dos o mas situaciones
para identificar deficiencias de sistemas sensoriales indivi-
duales, segun las aferencias necesarias para mantener el
equilibrio (visual, vestibular y somatosensorial®). Se esta-
blecen asi cuatro radios basicos que pueden combinarse e
indican la aferencia con déficit en el correcto manteni-
miento del equilibrio (tabla 1y fig. 1). Ademas hay un patrén
afisiologico que, en términos generales, registra un mejor
desempeio en las situaciones mas dificiles (e y f) que en las
faciles (ay b) de la posturografia y oscilaciones regulares sin
llegar a la caida.

Realizamos en camara sonoamortiguada, con audidmetro
Orbiter 922 (Regulacion ANSI S-3.6) y técnicas habituales,
audiometria convencional con via aérea y Osea. Posterior-
mente realizamos timpanometria (Timpanometro Zodiac
901, Madsen Electronics, regulacion ANSI S-3.39), para
descartar alteracion de oido medio u otros trastornos
que por si solos condicionaran una probable alteracion
vestibular.

Resultados

De los 21 pacientes captados con diagnostico de VKH (2 en
etapa uveitica aguda, 14 en convalescente y 5 en reactiva-
cion), solo incluimos a 10 que cumplian el criterio de signos
y/o sintomas de alteracion vestibular (2 en etapa uveitica
aguda, 5 en convaleciente y tres en reactivacion).

La media de edad de los pacientes incluidos fue
(37,8+11,6 anos), 9 mujeres y solo 1 varon. El tiempo de
diagnéstico de VKH fue una media de 26 +7 meses.

Ninguno tenia antecedentes heredofamiliares de impor-
tancia para el trastorno actual ni datos de enfermedad
otoneurologica en curso claramente diferenciable del
trastorno en estudio al interrogatorio y la exploracion

Tabla 1  Analisis sensorial por posturografia

clinica o instrumentada. Entre los datos personales de
importancia para la alteracion vestibular, se encontr6 a 1
paciente con hipertension arterial en adecuado control
médico, 1 con antecedente de traumatismo craneoencefa-
lico aparentemente sin secuelas y 5 con uso de laberinto-
toxicos (1 con gentamicina de manera ocasional y otros con
citotoxicos: 1, metotrexato y 3, ciclofosfamida, por mas de
3 meses como parte del tratamiento de VKH). Es importante
destacar que ninguno de estos 10 pacientes tenia otro factor
de riesgo como edad > 60 anos o diabetes mellitus.

Los sintomas vestibulares se especifican en la tabla 2. El
tiempo de evolucion con estos sintomas fue de 7,2+6,3
meses, tiempo menor que el promedio del diagnéstico de
VKH ya comentado. En 7 pacientes la duracion de los
episodios vestibulares fue <1 min; en 2 pacientes, 1-30 min,
y solo 1 refirié duracion de horas. La frecuencia de estos
episodios se refiri6 de 1 a 3 veces a la semana en 4
pacientes, de 4 a 6 veces a la semana en 2, una vez al mes en
2, diaria en 1y quincenal en 1. S6lo 4 de los 10 pacientes con
sintomas vestibulares referian cortejo vagal; 4 pacientes
refirieron sintomas vestibulares en relacién con movimientos
posturocefalicos bruscos; otros 4, al inicio de la marcha, y
otros 2, durante ésta. En 2 casos se menciond que los
sintomas empeoraban en situaciones de oscuridad.

Los signos de alteracion vestibular demostrados mediante
exploracion fisica se describen en la tabla 2. Las mediciones
y diadococinesias fueron normales en todos los pacientes.

En ningln paciente se demostro alteracion del oido medio
mediante timpanometria. La audiometria fue anormal en 6
pacientes; en 1 se presento caida selectiva en 125 Hz; en 4,
mas caidas selectivas a 4 y/u 8 kHz de manera bilateral y en
1 de manera unilateral con las mismas frecuencias. En
ningun caso la caida fue >35dB HL.

Videonistagmografia

En la prueba de sacadas oculares, 8 pacientes presentaron
dismetrias sacadicas hipométricas bidireccionales; 1 tuvo
dismetrias sacadicas hipermétricas bidireccionales y 1 tanto
hipométricas como hipermétricas bidireccionales; ninguno
present6é nistagmo espontaneo; en el rastreo pendular, 9

Radio™ Comparacion Relevancia funcional

Somatosensorial Situacion 2 y

(SOM) situacion 1
somatosensoriales
Visual (VIS) Situacion 4 y
situacion 1
Vestibular Situacion 5 y
(VEST) situacion 1

vestibulares
Preferencia
visual (PREF)

Situacion 3+6 y
situacion 2+5

Evalla la habilidad del paciente para usar la aferencia somatosensorial para conservar el
equilibrio. La baja puntuacion significa que el paciente hace poco uso de las referencias

Evalla la habilidad del paciente para usar la aferencia visual para conservar el equilibrio.
La baja puntuacion significa que el paciente hace poco uso de las referencias visuales
Evalla la habilidad del paciente para usar la aferencia vestibular para conservar el
equilibrio. La baja puntuacion significa que el paciente hace poco uso de las referencias

Evalua la habilidad del paciente para usar la aferencia somatosensorial para conservar el
equilibrio. La baja puntuacion significa que el paciente se basa en las aferencias visuales,

incluso cuando éstas son inexactas

Fuente: Data Interpretation Manual, Equi Test® System, Version 8.0, NeuroCom® International, Inc.; 2001.
*El radio identifica la deficiencia de sistemas sensoriales individuales.
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Equilibrium Score Sintomatologia y alteraciones vestibulares
100 — segun etapa de VKH

1
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Conditions 74

Sensory Analysis
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75 —

50 —

25 —

0 - L
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Figura 1 Posturografia dinamica computarizada normal. En la
grafica superior se observa la puntuacion otorgada en las seis
situaciones de la posturografia (los valores anormales se
graficarian dentro del area sombreada). La barra denominada
“Composite” se refiere a un resultado general del equilibrio. La
grafica inferior se refiere a la puntuacion de sistemas
sensoriales individuales (los valores anormales se graficarian
dentro del area sombreada).

pacientes tuvieron adecuado seguimiento del sinusoide con
ocasionales movimientos oculares de interferencia; solo 1
presentd movimientos sacadicos a la derecha. En el
optoquinético a 20 y 40°/s a derecha e izquierda, todos los
registros fueron simétricos y con adecuada direccion. Ningun
paciente tuvo alteraciones durante la busqueda de nistagmo
espontaneo con fijacion visual. En la blUsqueda de altera-
ciones con la realizacion de la maniobra de Dix-Hallpike, 6
pacientes presentaron nistagmo, todos de caracteristicas
compatibles con canalitiasis de canal semicircular horizontal
(en 4 pacientes bilateral y en 2 unilateral). En las pruebas
caloricas, 2 pacientes presentaron paresia canalicular
derecha y 1, izquierda; ademas hubo preponderancia
direccional anormal a la derecha en 2 casos.

14
147 ] [ Uveitica aguda
[ convalescente
12 Reactivacion
10 —
8 —
6 5 5
4
47 3
2 2 2 2
2 — ’7 1 1 1
O T T T 1

N.° de pacientes
por etapa

Sintomatologia Posturografia Diagnostico de
vestibular positiva anormal en pacientes alteracion vestibular
con sintomatologia en pacientes con
positiva sintomatologia positiva
Figura 2 Sintomas y alteraciones vestibulares segln la etapa
del sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada (VKH). VPPB: vértigo
postural paroxistico benigno.

Posturografia dinamica computarizada

La posturografia fue normal en 4 casos; solamente en 2 casos
habia déficit sensorial vestibular exclusivo y en los otro 4
habia déficit visual Unico o combinado con otro tipo de
patrones posturograficos. En ninglin paciente se encontraron
datos de patrones afisiologicos. La situacion mas afectada
fue la 4 (4 pacientes, en uno de ellos combinada con
alteracion de 2 y 3), seguida de la 5 (2 pacientes, de los que
en uno se combind con alteracion en la 6). Cabe hacer notar
que en 5 de estos 6 pacientes las situaciones alteradas
implicaban ojos abiertos, lo que revela un inadecuado uso
de la aferencia visual. En los 6 casos se afectd el resultado
general del equilibrio, pero no se registré ninguna caida.

Se integraron los siguientes diagnosticos: vértigo postural
paroxistico benigno en 3 pacientes, vértigo postural paro-
xistico benigno asociado a disfuncion vestibular en otros 3
casos, 1 caso de disfuncion vestibular pura; 3 pacientes se
clasificaron sin evidencia de disfuncion vestibular debido a
que, mediante estudios de gabinete no logramos integrar
un diagnostico y los datos de la exploracion fisica y la
semiologia eran muy inespecificos.

En la tabla 2 y la figura 2 se resumen los principales puntos
en semiologia, exploracion fisica y resultados de gabinete
de cada paciente con sintomas vestibulares. También en la
figura 2 se retoma el niUmero total de pacientes por etapa,
tanto con como sin sintomas o signos de trastornos
vestibulares.

Discusion

Casi el 50% de los casos de pacientes con VKH presentaron
sintomas vestibulares. El mareo fue el sintoma mas
mencionado y el vértigo, el que menos, lo que discrepa de
lo publicado previamente, que menciona caracteristicamen-
te el vértigo como sintoma vestibular’ 24781912 "aunque se
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membrana de Reissner, lo que causaria contaminacion de
endolinfa con perilinfa y los ataques de vértigo por
estimulacion brusca del epitelio sensorial del vestibulo; b)
mecanica: el aumento de la presion en el laberinto
membranoso tiene un efecto mecanico en las células
sensoriales causando vértigo, y ¢) osmdtica: la hidropesia
endolinfatica ocasiona un evento fisicoquimico con cambios
osmolares suficientes para producir sintomas vertiginosos. Lo
descrito puede ocasionar, como ya se comentd, sintomas
semejantes a VPPB, pero también podria producir un cuadro
similar a la enfermedad de Méniére. Aunque, nuestros
pacientes en algunos casos presentaban curvas audiométri-
cas compatibles con enfermedad de Méniére, no se cumplian
las demas caracteristicas clinicas de esa enfermedad.

El VPPB puede coincidir también con las teorias de
cupulolitiasis y de canalitiasis, donde se hallan restos
otoliticos adheridos a la cupula o libres en los conductos
respectivamente. Estos restos otoliticos podrian tener origen
en la macula otolitica'. La macula otolitica, la cruz comin y
el utriculo tienen células oscuras®, en cuya base se localizan
los melanocitos. El ataque autoinmunitario contra los
melanocitos de estas areas puede dar lugar a su degeneracion
y, en el caso de la degeneracion macular, puede aparecer
como un VPPB. En condiciones normales, el pigmento libre se
localiza en los conductos membranosos, circundante a las
crestas y en las terminaciones ampulares; la alteracion de
este pigmento también podria tener consecuencias vestibu-
lares. Nuestros resultados fueron compatibles con canalitiasis
de canal semicircular horizontal (la presentacion menos
frecuente del VPPB'®), pero desconocemos la causa de la
frecuencia tan alta en nuestro estudio.

No debemos olvidar que se ha atribuido a la melanina una
probable funcion en la microcirculacion del oido internoy en
la elaboracion de la endolinfa y, por lo tanto, si sus
caracteristicas cambian, se puede alterar la funcion
vestibular del oido interno® y producirse disfuncion vestibu-
lar, de manera semejante a la disfuncion vestibular
secundaria a alteraciones vasculares de otra etiologia, como
la metabdlica. El atrapamiento de inmunocomplejos circu-
lantes en la estria vascular, vasos mediomodiolares y
perilinfa, procedentes del liquido cefalorraquideo o del
torrente circulatorio, ha sido descrito en la vestibulopatia
autoinmunitaria, al igual que la alteracion bioquimica y
circulatoria por vasculitis. Estos fenomenos autoinmunita-
rios pueden causar disfuncién vestibular'’.

En la vestibulopatia autoinmunitaria, se describe de manera
caracteristica inestabilidad, mas que un vértigo franco'’, lo
que coincide ampliamente con nuestros resultados.

El 100% de nuestros pacientes en etapa aguda se quejaron
de sintomas vestibulares, seguidos de la etapa de reactiva-
cion (60%) y por altimo (35%) la etapa convaleciente. El
mismo comportamiento se presentd en la comprobacion,
mediante videonistagmografia, de dafo en la funcion
vestibular. Se encontro patron posturografico alterado con
mayor frecuencia en la etapa uveitica aguda, en segundo
lugar la etapa convaleciente y, por ultimo, en la etapa de
reactivacion.

Los sintomas vestibulares fueron frecuentes en los
pacientes con VKH, las lesiones vestibulares fueron mas
evidentes en etapas tempranas, tal vez debido a un
mecanismo compensatorio que las haga menos evidentes
en etapas posteriores.
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