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RESUMEN

La presencia de la escleritis necrotizante es rara; necesita de un diagnéstico y de un
tratamiento oportuno, ya que su curso es rapido, severo y destructivo de la integridad del
globo ocular. Se presenta una paciente de 43 afios de edad, quien requirié atencidn
oftalmoldgica al presentar el ojo derecho rojo con intenso dolor. Se le encontraron 3 ndédulos
en la region antero-inferior escleral. Se le realizd puncidn-aspiracién con aguja fina en los
nodulos esclerales y se obtuvo un fragmento de uno de ellos para el corte histolégico. En

ambas muestras se observé infiltrado inflamatorio de linfocitos y neutrofilos con algunas
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células plasmaticas. Se le impuso tratamiento con prednisona oral (0,5 mg/kg/dia),
prednisolona colirio y azatioprina a dosis de 1,5 mg/kg/dia. La evolucién al mes fue
satisfactoria con mejoria gradual de las lesiones. El tratamiento se mantuvo por 3 meses con
chequeos hematoldgicos reiterados. Se disminuyeron posteriormente las dosis
medicamentosas hasta su eliminacion a los 6 meses. La curacion de las lesiones fue total. No

se encontro enfermedad sistémica en el chequeo clinico efectuado.

Palabras clave: Escleritis necrotizante; escleritis nodular; puncién aspiracion con aguja fina.

ABSTRACT

The presence of necrotizing scleritis is rare; it needs a diagnosis and an opportune treatment,
since its course is fast, severe and destructive of the integrity of the eyeball. We present a
43-year-old patient who required ophthalmological attention when presenting the red right
eye with intense pain. Three nodules were found in the antero-inferior scleral region. Fine
needle aspiration was performed on the scleral nodules and a fragment of one of them was
obtained for the histological section. In both samples, inflammatory infiltrate of
lymphocytes and neutrophils with some plasma cells was observed. He was prescribed
treatment with oral prednisone (0.5 mg /kg/day), prednisolone eye drops and azathioprine at
a dose of 1.5 mg/kg/day. The evolution to the month was satisfactory with gradual
improvement of the lesions. The treatment was maintained for 3 months with repeated blood
tests. Drug doses were subsequently reduced until their elimination at 6 months. The healing

of the injuries was total. No systemic disease was found during the clinical check-up.
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INTRODUCCION

Las inflamaciones esclerales son poco frecuentes, pero es indispensable su diagndstico
preciso, ya que pueden acompafiarse de una enfermedad general potencialmente peligrosa

para la vida, que requiera un tratamiento efectivo y apropiado.®

La siguiente clasificacion de las inflamaciones esclerales no infecciosas es derivada de la
propuesta por Watson en el afio 1968. Divide las escleritis anteriores en epiescleritis
(simple y nodular); y las escleritis en difusa, nodular (necrotizante y no necrotizante) y
necrotizante. Esta Gltima la cataloga como vaso-oclusiva, por consecuencia de trauma o
cirugia ocular, granulomatosa y escleromalacia.> La escleritis posterior serd no
necrotizante, aungue la coroides esté afectada, a no ser que el proceso destructivo se haya

extendido desde el segmento anterior. %2

Los diferentes tipos de escleritis nodulares presentan dificultades en su diagnostico
porque son formas localizadas de intensas inflamaciones benignas esclerales, que en
ocasiones son las manifestaciones iniciales de una escleritis necrotizante o de causa
infecciosa.™ Pueden presentarse cuadros clinicos similares que se superponen y provocan
errores diagndsticos en los diferentes tipos de escleritis, sobre todo al inicio de la
enfermedad, pero siempre es posible distinguir entre la escleritis infecciosa, la no
infecciosa necrotizante, las escleritis difusa menos severa y la anterior nodular de causa

inmune.®

Un agudo y severo dolor nocturno irradiado a cara y maxilar, el cual mejora por el dia, es la
clasica forma de presentacion de todas las escleritis, salvo en la escleromalacia perforante,
en la cual la esclera se desintegra y deja al descubierto la coroides. El dolor va acompafiado
del establecimiento del proceso inflamatorio que demanda la atencion especializada. La
forma de presentacion difusa no infecciosa y nodular toma varios dias en su desarrollo y se

incrementa el dolor de forma intermitente.®

(G ev-rc | Esta obra esta bajo una licencia https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es ES



https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es_ES

Revista Cubana de Oftalmol. 2019;32(2):e680

Sin tratamiento, el curso de la escleritis necrotizante es rapido, inexorable y destructivo
del globo ocular. La no necrotizante es lentamente progresiva y autolimitada a un &rea

escleral.®®

Las formas de presentacion, el cuadro clinico, las investigaciones realizadas y el
tratamiento de las formas mas severas de las inflamaciones esclerales han sido bien
detalladas en las publicaciones de Watson y Young (2004), Wieringa y otros (2013) y
Wakefield y otros, en el afio 2013.(3:345)

Cuchacovich y otros (2007) plantearon como primera linea de tratamiento los esteroides
topicos y sistémicos de las enfermedades no infecciosas esclerales. Los inmunosupresores
los reservan como una segunda linea de tratamiento. Evaluaron el uso de azatioprina (AZA)
como inmunosupresor coadyuvante en las inflamaciones oculares no infecciosas, resistentes
a la terapia esteroidea. En el grupo de pacientes que presentaron en este trabajo, usaron
prednisona oral (5 mg/kg/dia) y AZA oral (2-3 mg/kg/dia) durante 1 afio en enfermos con un
promedio de 44 afios de edad, quienes estaban afectados de uveitis bilateral anterior, VKH,
pars planitis, uveitis difusa, enfermedad de Behcet, retinocoroiditis y escleritis necrotizante.
Controlaron el cuadro clinico inflamatorio escleral y no informan de reacciones adversas.®
Watson y Romano (2014) son de la opinion de que mientras la escleritis no necrotizante
solo necesita una medicacion limitada para su tratamiento, la escleritis necrotizante debe
ser tratada de forma intensa con inmunosupresores desde su diagnostico.!) Nuevos
métodos de investigacion, como la angiografia fluoresceinica (ICG) del segmento anterior
y el OCT, inmunohistoquimica y microscopia electronica de especimenes patoldgicos de
esclera, sugieren que desde el inicio del proceso inflamatorio la escleritis necrotizante y la
no necrotizante tienen una etiologia, curso y prondstico diferentes. Esto es algo que
representa una gran influencia no solo para comprender los mecanismos fisiopatologicos,
sino también para su manejo. La escleritis no necrotizante es consecuencia de una respuesta
autoimmune, mientras que la necrotizante es la complicacién de una enfermedad

autoinmune sistémica, no siempre manifestada, asociada a una vasculitis.®

Enfermedades subyacentes asociadas son raramente encontradas en la escleritis no
infecciosa, no necrotizante. Cuando se determinan estas, seran la enfermedad de Behcet y

la de Reiter.®
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Heiligenhaus y otros (1998) reportaron a 16 pacientes con inflamacion escleral y su
asociacion a enfermedad de Cogan, Wegener, tiroiditis de Hashimoto, miositis y

panuveitis.

En las escleritis necrotizantes asociadas a enfermedades sistémicas son comunes las artritis
reumatoides, la granulomatosis de Wegener y la poliarteritis nodosa. Ocasionalmente es el
resultado de infecciones virales, bacterianas, parasitarias y la lepra, después del tratamiento

quirtrgico de traumas oculares o de una operacion de estrabismo en la nifiez.®

Tomografia de coherencia optica

Los nodulos esclerales pueden ser necrotizantes, no necrotizantes o el resultado de una
infeccion. En una presentacion menos severa; las fibras esclerales estaran algo separadas,
aunque el proceso inflamatorio tome todo el espesor de la esclera. En las formas mas
severas, por lo general asociadas a enfermedades sistémicas, el centro de los nddulos tendra
aspecto acuoso; esto confirma lo que ha sucedido con anterioridad al tratar de realizar una

biopsia y es que escapa liquido de los nddulos que deja la coroides al descubierto.®

En los nodulos con centro necrdtico, las fibras colagenas dentro del nédulo se acumulan,
pierden su capa de proteoglicanos y dan alta reflectancia a la imagen en la tomografia de
coherencia 6ptica (OCT), que no dejan identificar las fibras individuales. Toda la evidencia
acumulada sugiere que, con la excepcion de los casos infecciosos, algunas raras
enfermedades, como el sindrome de Ehlers Danlos y los desdrdenes epiesclerales donde hay
espasmo vascular localizado, la inflamacién escleral y la epiescleral son de etiologia

autoinmune.®

Recientes informes del uso de la biomicroscopia ultrasénica (BMU) de alta resolucion
indican su utilidad en cuadros clinicos confusos de enfermedades inflamatorias esclerales
anteriores para determinar el tipo especifico de estas de acuerdo con su clasificacion.® En el
siglo XIX y presumiblemente mucho antes, la causa mas frecuente de escleritis era la
tuberculosis (TB). La inflamacidn seria producto de la respuesta inmune y no de la invasién
primaria del tejido por el bacilo de la tuberculosis. Al controlarse esta enfermedad en afios

posteriores con un tratamiento mas adecuado, era inusual que fuera motivo de escleritis. Fue
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mas coman la artritis reumatoide. Los determinantes mas habituales hoy en dia se relacionan
con las manifestaciones sistémicas de las vasculitis. En paises donde la inmunodeficiencia es
comun, la sifilis y la TB han vuelto a acompafiar a las escleritis como las causas méas
prevalentes. En regiones donde la lepra es frecuente hay que tener en cuenta que puede ser la

escleritis una manifestacion inicial de esta.®t)

La puerta de entrada del posible microrganismo infeccioso, como algunas bacterias, son los
pulmones y algunos virus, como la Acanthoameba por la conjuntiva. En el caso de la
infeccion por Borellia sucede después de una cirugia o por la piel. Las proteinasas de estos
microrganismos son reconocidas por los receptores, los cuales desencadenan la respuesta
autoinmune. Evidencias inmunohistoquimicas sugieren que estos procesos son el resultado
de un proceso autoinmune que comienza intrinsecamente en la esclera.l) Recientemente se
han empleado anticuerpos monoclonales (infliximab y adalimumab), el inmunosupresor
micofenolato de mofetilo y el metotrexato para el tratamiento de diversas enfermedades
inflamatorias oculares incluyendo a la escleritis necrotizante. Los resultados indican que se
ha logrado el control del cuadro inflamatorio, ademas de lograr una disminucion de las
necesidades del uso de prednisona a 10 mg o menos diarios en una alta proporcion de los

pacientes incluidos en estas investigaciones.®0:1%

Sands y otros (2018) establecen que la escleritis necrotizante representa el 10-15 % de los
casos de escleritis anterior. El tratamiento convencional para los casos recurrentes o severos
de escleritis necrotizante esta dado por el uso de terapia inmunosupresora y altas dosis de
esteroides. La citokina predominante TNF-alfa induce la produccion de enzimas
metaloproteinasas (MMPs), MMP-3 y MMP-9, las cuales son las responsables de la
destruccion de la pared escleral y la cdrnea adyacente asociada a la necrosis. El infliximab y
la adalimumab son anticuerpos monoclonales que reconocen e inhiben la TNF, con lo que

disminuyen la inflamacion.®?

La aparicion de esta enfermedad inflamatoria escleral es poco frecuente en la practica
oftalmoldgica. Su caracter es grave y su pronostico reservado. Se da a conocer el tratamiento
que se instrumentd en este caso, apoyados en los resultados de las investigaciones reportadas

en las bases de datos bibliogréficas consultadas.
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PRESENTACION DEL CASO

Se presenta una paciente de 43 afios de edad, con antecedentes de Vitiligo, quien se consultd
por ojo rojo, dolor ocular intenso, edema palpebral, inyeccién cilioconjuntival y 3 nodulos

en sector antero-inferior escleral del ojo derecho (Fig. 1).

Se realiz6 puncion - aspiracion con aguja fina (PAAF) en los nddulos esclerales. Ademaés, se
obtuvo fragmento de uno de ellos para corte histoldgico. En ambas muestras se realizd
tincion con hematoxilina-eosina. El resultado de la PAAF present6 discreto infiltrado

inflamatorio de linfocitos y neutréfilos con algunas células plasmaticas (Fig. 2).

Fig. 1 - Nodulos en el sector escleral inferior del ojo derecho.

Fig. 2 - Resultado de la puncion-aspiracion con aguja fina.
Infiltrado inflamatorio de linfocitos y neutrofilos.
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El corte histologico de uno de los nédulos mostré zonas de necrosis, infiltracion de células

mononucleares (linfocitos) con células gigantes escasas y congestion vascular (Fig. 3).

Fig. 3 - Biopsia de nodulo escleral. Zonas de necrosis, congestion vascular,
infiltracion de linfocitos.

Se trat6 inicialmente con prednisona oral a dosis de 80 mg/dia y tdpica en colirio. La
evolucion no fue satisfactoria y se decidio asociar el uso de azatioprina (Imuran, AZA) a
dosis de 1,5 mg/kg/dia. Previamente se le realiz6 un chequeo hematoldgico en el cual se
constataron resultados normales, los cuales se continuaron efectuando regularmente para

vigilar cualquier efecto adverso por el uso de la AZA.

La paciente se mantuvo con prednisona oral (0,5 mg/kg/dia), prednisolona colirio y AZA a
dosis de 1,5 mg/kg/dia. La evolucion al mes fue satisfactoria con mejoria paulatina de las
lesiones; el tratamiento se mantuvo por 3 meses. Posteriormente se disminuyeron las dosis
medicamentosas progresivamente hasta su eliminacion hasta que al cabo de 6 meses la
curacion de las lesiones fue completa, y se observo una zona inferior de esclera adelgazada
en el area donde se encontraba el proceso inflamatorio, con un color oscuro subyacente por

la presencia de la coroides (Fig. 4).

La agudeza visual mejor corregida (AVMC) se conservo en la unidad. No se encontrd

ninguna enfermedad sistémica en el chequeo clinico efectuado.
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Fig. 4 - Curacion de las lesiones esclerales a los 6 meses de evolucion.

CONCLUSIONES

Los autores consideran que ante la presencia de esta peligrosa enfermedad ocular y de
acuerdo con los criterios expuestos con anterioridad, como es el caso de Watson y Romano
en el afio 2014, se debe tomar como norma el empleo inicial de inmunosupresores, en este
caso la azatioprina, asociado al esteroide, lo cual logra la compensacion del grave cuadro

inflamatorio escleral que amenaza con la pérdida de la integridad del globo ocular.
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