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INTRODUCCIÓN

La enfermedad de Coats (EC) se trata
de una entidad que desde el punto de vis-
ta patológico viene determinada por la pre-
sencia de telangiectasias y malformaciones
arteriovenosas subretinianas que se acom-
pañan de un exudado rico en células san-
guíneas (macrófagos) y colesterol( 1 , 2 ). Pri-
mitivamente se piensa que es una anoma-
lía congénita de las células endoteliales de
los vasos retinianos con un aumento de la
permeabilidad de los mismos que produci-
rán la formación de telangiectasias y shunts
arteriovenosos y el citado exudado. Gene-
ralmente es unilateral y afecta mayoritaria-
mente el sexo masculino (70%).

De causa idiopática no parece que has-
ta el momento se haya podido demostrar
un factor hereditario en su génesis.

La frecuencia de EC se desconoce pe-
ro revisando la literatura encontramos que
representa entre el 6%( 3 ), el 12,5%( 4 ) y el
2 1 , 7 %( 5 ) de los niños estudiados por leu-
cocoria(3) y/o masa intraocular(4,5).

Sólo muy ocasionalmente puede ir aso-
ciada a otros trastornos orgánicos general-
mente del SN(6,7), observándose en el 1,2 al
4,9% de todas las retinitis pigmentarias(8).

CURSO EVOLUTIVO

Desde el punto de vista patológico, el
pequeño exudado subretiniano que se de-
tecta en la EC al principio (fase inicial de la
vida), con el paso del tiempo va incremen-
tándose, terminando por producir un des-
prendimiento de retina y otras alteraciones
oculares.

Atendiendo a esta evolución natural de
la EC que por lo general acontece en los
años de la infancia y adolescencia, a efectos
de estudio de la clínica, del diagnóstico y
del tratamiento, consideramos oportuno es-
tablecer en la EC, dos estadios: Estadio I,

pre-desprendimiento de retina y estadio II,
postdesprendimiento de retina.

CLÍNICA

Estadio I: Puede ser asintomático. Al-
gunas veces aparece un estrabismo perma-
nente o intermitente. Si se prolonga en el
tiempo este estadio, el niño (de cuatro o más
años) ya puede estar en condiciones de que-
jarse de pérdida de visión.

Estadio II: Generalmente se presenta
leucocoria (reflejo blanco-amarillento de la
pupila) con ceguera y en ocasiones dolor
del ojo enfermo.

DIAGNÓSTICO

En el estadio I, la exploración oftalmo-
lógica (a veces con anestesia general), pue-
de poner de manifiesto las alteraciones vas-
culares subretinianas, así como el exudado
antes mencionado (Fig. 1).

En el estadio II fundamentalmente se
va a apreciar un desprendimiento de reti-
na, más o menos lobulado, perfectamente
establecido (Fig. 2).

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL

En el estadio I, hay que hacerlo con la
angiomatosis retiniana, la cual se caracteri-
za por la existencia de un tumor vascular con
mayor alargamiento de los vasos que en la
EC. También con la enfermedad de Norrie,
enfermedad congénita ligada al sexo mas-
culino que presenta exudación vitro-retinia-
na y que se acompaña de sordera en el 25%
de los casos y de retraso mental en el 30%.

En el estadio II, el diagnóstico diferen-
cial debe realizarse con todas aquellas en-
tidades que pueden producir leucocoria y/o
desprendimiento de retina(9) (Tabla I).
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La causa más frecuente de leucocoria
en la infancia es la desencadenada por el re-
t i n o b l a s t o m a( 1 0 ). Para algunos autores, és-
te representa el 50% de todas las leucoco-
rias infantiles( 1 1 ). Se trata de un tumor ma-
ligno de los primeros años de la vida, que
se desarrolla en la parte posterior de la re -
tina. Su crecimiento puede efectuarse de
manera exo o endofítica. Extraocularmen-
te puede hacerlo por continuidad o por vía

hematógena. En su patogenia parece que
juega un papel importante, un gen que se
localiza en el brazo largo del cromosoma
13, en el segmento 13q14(9).

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS QUE

CONFIRMAN EL DIAGNÓSTICO

Ultrasonografía y/o Resonancia Nu-

clear Magnética: Van a poner de mani-
fiesto la existencia en cámara posterior de
un contenido homogéneo regular y sin cal-
cificaciones. En el estadio II en el interior
de ese contenido puede detectarse una
imagen lineal (desprendimiento de reti-
na).

Sin embargo en este estadio II el diag-
nóstico de EC puede no estar suficiente-
mente soportado por las anteriores explo-
raciones y ante la duda razonable de que
pueda tratarse de una entidad más grave y
frecuente (retinoblastoma)(5,12,13), es necesa-
rio recurrir el estudio citoquímico del aspi-
rado ocular que en la EC contiene células
sanguíneas cargadas de pigmento que se ti-
ñe por el colorante de Schmorl y además lí-
pidos (colesterol)(14,15).

TRATAMIENTO

En cuanto al tratamiento de esta en-
fermedad, la criopexia o láser fotocoagu-
lación de los vasos puede detener el curso
progresivo de la misma, aunque los resul-
tados de esta terapia van a depender fun-
damentalmente del estadio evolutivo en
que se encuentra la EC, temiéndose lo pe-
or (enucleación) en las fases avanzadas de
la misma.
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Figura 1. 

TA B L A I. EN T I D A D E S Q U E P U E D E N PR O D U C I R

LE U C O C O R I A Y/O DE S P R E N D I M I E N T OD E RE T I N A

• Retinoblastoma.

• Otros tumores oculares.

• Vítreo hiperplásico persistente.

• Enfermedad de Coats.

• Endoftalmitis por nematodos 

(V. Larva Migrans).

• Panendoftalmitis bacteriana.

• Coloboma de coroides.

• Cataratas.

• Retinopatía del prematuro.

Figura 2. 



CASO CLÍNICO

Ingresa en nuestro Servicio de Pre-es-
colares un niño de tres años de edad para
estudio de una masa intraocular derecha
(sospecha de retinoblastoma).

Sus padres refieren antecedentes de es-
trabismo intermitente de ojo derecho des-
de un año antes. No se recogen otros da-
tos de interés.

La exploración clínica es normal, salvo
la oftalmológica que indica la existencia de
leucocoria derecha con desprendimiento to-

tal de retina. Bajo anestesia general se evi-
dencia en dicho ojo un desprendimiento to-
tal de retina multilobulada, compatible con
retinoblastoma avanzado. La exploración
en midriasis del ojo izquierdo no revela pa-
tología.

Exploraciones complementarias
RNM del globo ocular derecho: Ocu-

pación completa de la cámara posterior, por
un contenido hipertenso homogéneo en T1
y en T2, observando en su interior una ima-

gen central, insertada a nivel de la papila
en pared posterior. La señal de este conte-
nido es sugestiva de líquido hiperproteico-
sangre. No se aprecia lesión que sugiera un
proceso sólido malformativo (Fig. 3). EL
nervio óptico y contenido craneal son nor-
males. EL globo ocular izquierdo es nor-
mal.

Aunque después de la RNM ocular y
exploraciones sanguíneas (Tablas II y III) se
tiene la impresión de que puede tratarse de
EC y no de otra entidad, se decide efectuar
aspirado ocular que confirma tal diagnós-
tico.

Tratamiento
Dada la situación del ojo, de acuerdo

con otros servicios de oftalmología no se re-
aliza ningún tratamiento. En el futuro se
practicara enucleación.
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TABLA II. ANALÍTICA EN S ANGRE

• Recuento de hematíes, Hb, plaquetas,
leucocitos y formula leucocitaria: Nor-
males.

• Velocidad de sedimentación: Normal.

• Creatinina, glucosa, urea, electrólitos:
Normales.

• GPT, LDH; proteínas totales, proteino-
grama: Normales.

• Inmunoglobulinas: Normales.

• Alfa-fetoproteínas y antígeno carcinoi-
de embrionario: Negativos.

• Cariotipo: 46 XY, normal.

TA B L A III. S E R O L O G Í A IN F E C C I O N E S VI R A L E S Y

PARASITARIAS

• Hepatitis A, B, C, Epstein Barr, Parvo-
virus: Negativos

• IgG Citomegalovirus, Herpes simple
y parotiditis: Positivas.

• Ac totales Rubéola: Positivos.

• Serología Toxoplasma: Negativa.

• Serología infecciones parasitarias:
-Echinococcus 1/40: Negativo.
-Fasciola 1/80: Negativo.
-Toxocara: Negativo.
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