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Resumen

Descripcion del caso:

Caso de lipemia retinalis secundaria a hiperquilomicronemia en varén de 40 afos
con antecedentes de irradiacién corporal total y medicacién inmunosupresora que
acude al hospital por disminucién de agudeza visual y dolor abdominal.

Hallazgos clinicos:

La hiperquilomicronemia contribuy6 al desarrollo de pancreatitis aguda y lipemia retinalis.
Esta ultima es una manifestacion ocular infrecuente que refleja unos parametros excesivos
de triglicéridos en el organismo (>2,000 mg/dL). La Lipemia Retinalis consiste en la
acumulacién de quilomicrones en los vasos retinianos lo que les confiere un aspecto
blanco y cremoso en la oftalmoscopia retiniana directa. La sospecha clinica inicial de
hiperquilomicronemia se produjo por la visualizacion de sobrenadante en el tubo analitico.

Tratamiento y resultado:

Sin tener resultados definitivos bioquimicos, por necesidad de procesamiento especial
de la muestra, se instauré tratamiento hipolipemiante y sueroterapia tras la confirmacion
oftalmoldgica de Lipemia Retinalis con recuperacion total de la agudeza visual.

Relevancia clinica:

Dada la dificultad inicial para determinar las cifras reales de triglicéridos en este tipo de
pacientes, la visualizacién precoz de vasos retinianos de color lechoso sobre lecho de
color asalmonado en el fondo de ojo puede ser de ayuda para elaborar una sospecha
clinica temprana de hiperquilomicronemia severa que contribuya a limitar la gravedad
de las complicaciones.
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Abstract

Case description:

Case of lipemia retinalis secondary to hyperchylomicronemia in a 40-year-old man with
a history of total body irradiation and immunosuppressive treatment that was attended
in this hospital due to decreased visual acuity and abdominal pain.

Clinical findings:

Hyperchylomicronemia caused the development of acute pancreatitis and lipemia
retinalis. The latter is an infrequent ocular manifestation that reflects excessive
triglyceride blood levels in the organism (>2,000 mg/dL). Lipemia retinalis is
characterized by the accumulation of chylomicrons in the retinal vessels, which gives
them a white and creamy appearance in direct retinal ophthalmoscopy. The initial
clinical suspicion of hyperchylomicronemia was based on the visualization of the
supernatant in the analytical tube.

Treatment and resulit:

In the absence of definitive biochemical results, and owing to the need for special
processing of the sample, lipid-lowering treatment and serum therapy were established
after ophthalmological confirmation of lipemia retinalis, with subsequent full recovery
of visual acuity.

Clinical relevance:

Given the initial difficulty to determine the accurate triglyceride levels in this kind of
patient, early visualization of milky-colored retinal vessels on a salmon-colored eye
fundus can help develop an early clinical suspicion of severe hyperchylomicronemia
and contribute to limit the severity of complications.

Introduccion

La lipemia retinalis es un signo patognomonico de hiperquilomicronemia. Esta infrecuente
complicacién de la acumulacién de quilomicrones en los vasos retinianos ', se observa cuando
los niveles séricos de triglicéridos sobrepasan valores superiores a 2,000 mg/dL 2 y les confiere un
aspecto blanco y cremoso al ser explorado el fondo de ojo, viéndose afectados en primer lugar los
vasos periféricos y segin la gravedad va siendo mayor se afectan los vasos retinianos centrales °.

Fue documentada por primera vez en 1.880 por el Dr. Albert G. Heyl con la denominacién
de lipaemia intraocular *, quien observé color asalmonado de las arterias y venas retinianas
en relacion con la presencia anormalmente elevada de grasa en el suero sanguineo y como
contraste al color claro del fundus oculi.

Aunque se desconoce la epidemiologia exacta de la lipemia retinalis, se estima que
aproximadamente el 23% de los pacientes con hipertrigliceridemia severa pueden presentar
esta manifestacion clinica ' por deficiencia o saturacion de la enzima lipoproteina lipasa (LPL)
lo que origina una acumulacién mantenida de quilomicrones circulantes®’.

Presentamos el caso de un paciente de 40 aflos que acudi6 al servicio de urgencias por
alteracion de la agudeza visual como sintoma guia. La observacién de blanqueamiento de los
vasos retinianos sobre lecho de aspecto asalmonado al realizar el fondo de ojo y la inspeccion
“de visu” de una capa cremosa de sobrenadante en el tubo de bioquimica fueron esenciales
para determinar el diagnoéstico de hiperquilomicronemia, y realizar un tratamiento precoz que
condujo a la restauracién visual completa temprana.
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Caso clinico

Presentamos el caso de un paciente varén de 40 afios que acude al servicio de urgencias por
alteracion de la agudeza visual de 14 dias de evolucion. Como antecedentes personales destaca
el diagnostico de leucemia mieloide aguda a los 5 afios de edad, tratado con altas dosis de
antraciclinas debido a varias recidivas. También se realizé alotrasplante HLA incompatible

de su padre que preciso altas dosis de ciclofosfamida, citarabina y radioterapia corporal total.
Como secuelas del tratamiento present6 retraso pondo-estatural, hipogonadismo severo

y disminucion de la capacidad pulmonar. Seis afios antes de acudir a nuestro hospital, fue
diagnosticado de bocio multinodular normofuncionante, Schwanoma cervical y virus hepatitis
C genotipo 1b, F1 por el que no recibié tratamiento. El paciente no presentaba ningun
antecedente oftalmoldgico previo de interés.

En un analisis rutinario en endocrinologia se determiné una hipertrigliceridemia de 638 mg/
dL (30-150 mg/dL); pero, el paciente rechazé el tratamiento farmacoldgico. Tres aflos mas
tarde la cifra ascendié a 1,184 mg/dL permaneciendo sin tratamiento totalmente asintomatico.

En la actualidad, el paciente acude a nuestro servicio por disminucion de la agudeza visual,
cefalea y un dolor abdominal de dos semanas de evolucién. La anamnesis devel6 unos hébitos
dietéticos no saludables con abundante ingesta de bebidas carbonatadas y lacteos. De la
extraccion sanguinea se obtuvo un suero intensamente lipémico, por lo que fue imposible
determinar los pardmetros analiticos bioquimicos iniciales. Tras el procesamiento de la
muestra en segunda instancia, con 1,1,2 Triclorotrifluoroetano, se obtuvieron los siguientes
resultados: 11,930 mg/dL triglicéridos (30-150 mg/dL), 10,268 mg/dL quilomicrones, 1,490
mg/dL colesterol (150-250 mg/dL), 304 mg/dL glucosa (70-110 mg/dL) y 86 U/L amilasa (1-
100 U/L). Se realiz6 una ecografia abdominal y una tomografia axial computerizada multicorte
abdominal y craneal, siendo normales, salvo por unos discretos cambios inflamatorios
presentes en la cola pancredtica, compatibles con pancreatitis aguda alitidsica.

El sintoma que mds le preocupaba al paciente era la disminucién de la agudeza visual, sin
dolor intraocular, ni a la movilizacién del globo ocular. A la exploracién oftalmoldgica no
se encontraron xantomas, ni xantelasmas y la campimetria por confrontacién y exploracion
de pares craneales oculomotores fue normal. Se estim¢ una agudeza visual de OD: 0.8/1.
OI: 0.5/1. Al examinar el fondo de ojo, se observaron los vasos retinianos de un aspecto
blanquecino opalescente y cremoso sobre un lecho asalmonado, sin un edema de papila
asociado, compatible con lipemia retinalis (Figuras 1 y 2).

El paciente ingres6 con un diagnéstico de lipemia retinalis, pancreatitis aguda secundaria a
hipertrigliceridemia severa y diabetes mellitus de novo. Durante su estancia, el paciente se
mantuvo estable y oligosintomatico con sueroterapia y un tratamiento analgésico, dietético,
antidiabético (insulina glulisina e insulina rapida) e hipolipemiante (atorvastatina 40 mg/24
horas, Fenofibrato 200 mg/12 horas).

Con el transcurso de los dias y el descenso gradual de los niveles de triglicéridos, la

agudeza visual mejord paulatinamente hasta lograr practicamente el 100% de su situacion
previa. Valorado por oftalmologia previo al alta, se constaté una buena evolucién con la
desaparicion casi total de la lipemia retinalis y la recuperacion completa de la agudeza visual.
De esta manera, 12 dias después, de la alta médica, las cifras plasmaticas de los triglicéridos
disminuyeron hasta valores de 529 mg/dL (30-150 mg/dL). Posteriormente fue revisado

al mes y dos meses después del alta en consulta externa por oftalmologia, demostrandose

la desaparicion total de la lipemia retinalis. Seis meses después del alta, se contacto el
paciente telefénicamente, encontrandose asintomatico desde el punto de vista oftalmoldgico,
la progresion endocrina fue satisfactoria con una dieta adecuada y con el tratamiento
hipolipemiante e hipoglucemiante.
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Figure 1. Retinography of the right eye: findings of whitening of all retinal vessels ~Figure 2. Retinography of the left eye: whitening of all retinal vessels on a salmon-
on a salmon-like fundus, compatible with severe lipemia retinalis (Vinger and Sachs  like fundus, compatible with severe lipemia retinalis (Vinger and Sachs Grade III).
Grade III).

Discusion

La pérdida de la agudeza visual es un sintoma al que nos enfrentamos frecuentemente los
meédicos. Cuando los quilomicrones como las lipoproteinas ricas en triglicéridos estan muy
elevados, si no se dispone de medios complementarios para detectarlos, o estos resultados se
demoran por la necesidad de realizar diluciones y procesamiento de la muestra para llegar a
un resultado final, la exploracion fisica se presenta como indispensable para diagnosticar a
este tipo de pacientes. La lipemia retinalis es una entidad nosoldgica de diagndstico sencillo
a través de la visualizacion directa del fondo de ojo, que nos orientara a hipertrigliceridemia
severa. Un diagndstico temprano de esta dislipidemia podra evitar complicaciones ominosas
como la pancreatitis aguda.

La pérdida de agudeza visual en pacientes dislipémicos es una situacién clinica poco frecuente,
pero que de producirse, nos obligara a la visualizaciéon urgente del fondo de ojo. Dado que el
diagndstico es visual, debemos hacer un diagnoéstico diferencial con varias patologias como la
leucemia, donde las venas son de color rojo pélido y las arterias son de color amarillo pélido,
mientras que en la lipemia retinalis, las arterias y las venas son del mismo color y sélo pueden
diferenciarse por el calibre, siendo estas tltimas de mayor didmetro. También se debe hacer el
diagnostico diferencial con la retinopatia diabética con una esclerosis de los vasos retinianos,

o con calcificaciones intravasculares de los vasos retinianos secundarios a insuficiencia renal

y a hiperparatiroidismo; con el desprendimiento de la retina; con la oclusion de la vena o
arteria central de la retina; con una retinopatia hipertensiva; con hemangioma difuso coroideo,
donde el fondo de ojo con aspecto de salsa de tomate que se observa en estos pacientes puede
parecerse al fondo de ojo asalmonado de los pacientes con lipemia retinalis.

En un examen superficial, la vasculitis retiniana también deberia tenerse en cuenta como
diagnostico diferencial. Sin embargo, ésta suele ser segmentaria y asociada a infiltrados
perivasculares y signos de inflamacion intraocular a la exploracién. Todos estos signos
ausentes en la lipemia retinalis '.

Segun lo descrito, la agudeza visual en pacientes con lipemia retinalis no suele verse afectada
en los estadios iniciales. Sin embargo, puede verse reducida en las etapas mas avanzadas “*75.
Esto hace pensar que la incidencia pueda estar infradetectada. La presencia de lipemia retinalis
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asociada con otras comorbilidades como la diabetes mellitus, la hipertension arterial, la
oclusién de la vena central de la retina, entre otras, puede hacer que la pérdida de la agudeza
visual sea mayor. Una lipemia retinalis persistente secundaria a la ausencia de un tratamiento
hipolipemiante sistémico, puede llevar a una exudacién de lipidos masiva con la pérdida
irreversible de la visién %

La hipertrigliceridemia, entendida como la elevacién de los niveles de triglicéridos en suero

por encima de 150 mg/dL es una patologia muy frecuente en la poblacion adulta, con una
prevalencia que llega al 30% *°. Ademas de las posibles consecuencias cardiovasculares a largo
plazo, la importancia inmediata que puede tener una elevacion sustancial de triglicéridos se
relaciona con la posibilidad de que se produzca una acumulacion mantenida de quilomicrones
circulantes por saturacion de la lipoproteina lipasa. Entre las complicaciones que puede producir
la hipertrigliceridemia severa, de mas de 2,000 mg/dL, se encuentra la pancreatitis aguda y la
lipemia retinalis *. Vinger y Sachs * describieron diferentes grados de lipemia retinalis en funcién
de los niveles de triglicéridos. Grado I (lipemia retinalis leve): apariencia blanca y cremosa de los
vasos periféricos de la retina. Grado II (lipemia retinalis moderada): vasos de color blanquecino
y cremoso que se extienden hacia el disco 6ptico. Grado III (lipemia retinalis severa): retina de
color asalmonado con la totalidad de los vasos con un color lechoso.

Aunque se debe realizar un correcto diagndstico diferencial, la aparicion de lipemia retinalis
conlleva a un aumento significativo de los quilomicrones y por tanto de los triglicéridos en la
sangre, siendo un signo patognomonico del mismo . Sin embargo, no todos los pacientes con
esas caracteristicas desarrollan dicha semiologia, demostrandose asi que interfieren otros factores
como el hematocrito y la diferencia de translucencia de los vasos retinianos y coroideos 2.

Nuestro paciente, presentd una disminucion significativa de la agudeza visual, posiblemente
por los elevados niveles de triglicéridos que ya presentaba en el momento de la aparicion de los
sintomas. Una vez iniciado el tratamiento hipolipemiante, la agudeza visual y la oftalmoscopia
directa se fueron normalizando de manera progresiva. Los pacientes con este comportamiento
clinico tienen un prondstico oftalmoldgico excelente posterior .

Aunque el tratamiento sistémico es necesario para el control de los efectos de la
hipertrigliceridemia, no hay un tratamiento oftalmoldgico especifico para la lipemia retinalis
en si misma . Seguin las guias clinicas de manejo de la hiperquilomicronemia, lo ideal seria
alcanzar concentraciones de triglicéridos a menos de 150 mg/dL. Sin embargo, en la practica
diaria, esto no resulta realista por lo que se recomienda como objetivo principal mantener
concentraciones de triglicéridos menores a 500 mg/dL **°.

Algunos agentes hipoglucemiantes orales, como la metformina, tienen efectos beneficiosos
para la disminucién de niveles plasmaticos de triglicéridos °. Motivo, ademas de los niveles de
glucemia elevados, por el que se introdujo dicho tratamiento al alta médica.

Es de interés destacar el antecedente de leucemia mieloide aguda que el paciente presentd
alos 5 afios de edad donde recibi altas dosis de farmacos antineoplasicos quimioterapicos

y radioterapia corporal total. Una de las causas secundarias de hiperquilomicronemia, es la
radiacion corporal total tras procesos neopldsicos, asi como la historia previa de tratamientos
inmunosupresores >!'. Esta predisposicion se vio favorecida por los hébitos dietéticos no
saludables que colaboré al desarrollo del cuadro clinico.

En la actualidad, el paciente permanece con tratamiento hipolipemiante, hipoglucemiante y
un correcto habito dietético, asi como unas practicas de vida mas saludable, presentando unos
parametros analiticos aceptables, en seguimiento en consultas externas de endocrinologia

de manera trimestral con una buena adherencia. El paciente refiere y muestra satisfacciéon
respecto al proceso médico realizado, asi como a la calidad de vida que ahora presenta.
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Conclusion

Queremos concluir haciendo énfasis en la relevancia de como un signo clasico como la
lipemia retinalis, puede contribuir a la celeridad en el diagndstico de hiperquilomicronemia/
hipertrigliceridemia, y por ende a la limitacion de la gravedad de sus complicaciones. A veces,
la simple anamnesis y exploracion fisica basica puede acelerar los tiempos en el diagndstico
certero de este cuadro clinico y, por tanto, mejorar el prondstico del mismo, disminuyendo el
indice de error y la severidad de sus complicaciones '%.

Consentimiento informado

Se solicité el consentimiento informado del paciente antes de redactar el manuscrito,
autorizando el uso de la informacién del episodio, de la historia clinica, asi como de las
imagenes, resguardando sus datos de identidad personal.
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