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Escleritis nodular en paciente con sospecha de
granulomatosis con poliangeitis
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INTRODUCCION

La escleritis es una afeccion ocular grave
que se produce por inflamacion e ingur-
gitacion del plexo episcleral profundo y
cursa con dolor ocular intenso e hipere-
mia. A diferencia de la episcleritis, la
hiperemia de la escleritis no cede con la
aplicacion de fenilefrina tdpica, pudien-
do resultar en los casos mas graves en
pérdida permanente de la vision. Un 30-
40% de las escleritis se asocia a enferme-
dad sistémica autoinmune como la artri-
tis reumatoide (AR) o las vasculitis aso-
ciadas a anticuerpos anticitoplasma de
neutrofilos (vasculitis ANCA)'. Por este
motivo, todos los pacientes con escleritis
requieren una evaluacion sistémica ya
que puede tratarse de la primera manifes-
tacion clinica de alguna de estas enferme-
dades. El diagndstico precoz y el inicio
de tratamiento de forma temprana son
fundamentales para reducir el riesgo de
complicaciones oculares (fundamental-
mente perforacion ocular) y de pérdida
de vision.

A continuacién describimos el caso
de una paciente con escleritis asociada a
posible granulomatosis con poliangeitis
(GPA), portadora cronica de virus de la
hepatitis B (VHB), diagnosticada y
manejada en la consulta multidiscipli-
nar de inflamaciéon ocular de nuestro
hospital.

DESCRIPCION DEL CASO

Mujer de 57 anos natural de Bolivia
remitida a la consulta multidisciplinar
de inflamacion ocular de nuestro hospi-

ESCLERITIS EXTENSA CON ADELGAZAMIENTO CORNEAL PERIFERICO

tal en enero de 2016 por escleritis de ojo
izquierdo.

Entre sus antecedentes personales
destacaba ser portadora cronica de VHB
(Ag HBs positivo, Ac HBs negativo, Ac
HBc positivo, 349 UIADN-VHB/mL) y
varias intervenciones quirtirgicas por
pterigion recurrente.

La paciente consulto en Urgencias de
oftalmologia en diciembre de 2015 por
un cuadro de enrojecimiento, dolor y
pérdida de vision en ojo izquierdo. Pre-
viamente habia sido atendida por la
misma sintomatologia, objetivaindose
celularidad en camara anterior (Tyndall
2+), siendo diagnosticada de uveitis
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anterior unilateral que evolucion6 bien
tras tratamiento con corticoides topicos.

La agudeza visual (AV) se encontraba
muy reducida (OD: 0,7, OI: 0,05), obje-
tivandose una escleritis extensa de pre-
dominio superior y temporal con nodulo
a la palpacion en ojo izquierdo, asociada
a queratitis periférica (figura 1). Ante
estos hallazgos, la paciente fue derivada
a la consulta multidisciplinar de inflama-
cién ocular para estudio y se pautaron
corticoides topicos.

La paciente no refiri6 clinica de dolor
lumbar, alteraciones deposicionales, lesio-
nes dérmicas, ulceras orales o genitales,
clinica respiratoria ni sindrome seco.
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DEFORMIDAD DEL DORSO NASAL EN SILLA DE MONTAR

REVISTA DE LA

Si explicaba dolor articular en articu-
laciones de manos y pies de distribucion
simétrica y ritmo inflamatorio de 6
meses de evolucion.

Ademas, habia sido valorada en
diciembre de 2014 por el servicio de oto-
rrinolaringologia por desviacion septal
que precisé cirugia (septoplastia), presen-
tando complicacion infecciosa (rinorrea
purulenta y tumefaccion sobre pirdmide
nasal) que en un principio se relaciond con
la intervencion. Se solicitaron TAC de
senos, cara y craneo, no objetivandose
alteraciones significativas, pero en la
exploracion fisica de sucesivas visitas se
describe hundimiento del dorso nasal en
su porcion cartilaginosa.

Alaexploracion fisica, no se objetivo
artritis y se aprecio deformidad nasal en
silla de montar (figura 2).

La exploracion oftalmoldgica coinci-
dia con la descrita en Urgencias, no

habiendo habido mejoria tras el trata-
miento topico con corticoides.

Se solicitd analitica para despistaje
de enfermedad inflamatoria sistémica
con los siguientes resultados: reactantes
de fase aguda en rango normal, sedi-
mento urinario sin alteraciones, factor
reumatoide (FR) y anticuerpo anti-pép-
tido citrulinado (ACCP) negativos,
HLA B27 negativo, anticuerpos antinu-
cleares (ANA) negativos por inmuno-
fluorescencia y ANCA positivos con un
patréon de inmunofluorescencia cito-
plasmatico (c-ANCA), siendo la IgG
anti-PR3-ANCA positiva por técnica de
enzimoinmunoanalisis (ETA).

La serologia de enfermedad de Cha-
gas fue negativa.

Ante estos hallazgos y la gravedad de
la afeccion ocular, la paciente fue diagnos-
ticada de escleritis asociada a posible GPA
y se decidio iniciar tratamiento inmunosu-
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presor sistémico, por lo que se solicitd
valoracion por digestologia que inici6 tra-
tamiento con entecavir 0,5 mg al dia.

Ademas, se solicitd despistaje de
tuberculosis mediante medicion de
quantiferén que resultd positivo. No se
encontraron hallazgos patologicos en la
radiografia de torax, por lo que se inicid
tratamiento profilactico con isoniacida.

Debido a la gravedad de la afeccion
ocular en marzo de 2016 se pautaron
tres bolos de metilprednisolona endove-
nosa con posterior paso de la corticote-
rapia a via oral en dosis descendentes.

Dados los buenos resultados en
escleritis, su indicacion en vasculitis
ANCA Yy el antecedente de infeccion por
VHB (no siendo aconsejable utilizar
otros inmunosupresores con potencial
hepatotoxicidad) se decidio iniciar ritu-
ximab (RTX) como tratamiento ahorra-
dor de corticoides (1.000 mg cada 15
dias en ciclos).

En la ultima revision en la consulta
multidisciplinar de inflamacién ocular
la paciente presentaba mejoria muy sig-
nificativa de la clinica ocular (ojo
izquierdo sin cambios inflamatorios,
ausencia de dolor y recuperacion de la
agudeza visual) y de la clinica articular,
pero referia dolor y limitacion funcional
en extremidades. Se solicité una electro-
miografia y una analitica que incluy6
creatinkinasa sérica y TSH sin encon-
trarse hallazgos patologicos por lo que,
ante la sospecha de miopatia corticoi-
dea, se inici6 un descenso mas rapido de
prednisona con mejoria de la clinica.

El resto de medicaciones fueron bien
toleradas y, a dia de hoy, la paciente se
mantiene estable con dosis bajas de cor-
ticoides. No ha sido necesario repetir la
infusion de RTX hasta el momento ni
afladir otros inmunosupresores. Como
secuela de la afeccion ocular, la paciente
presenta una escleromalacia.

La funcién hepatica permanece inal-
terada, no habiéndose detectado cleva-
cion de transaminasas ni aumento de la
carga viral de VHB (<15 Ul ADN-
VHB/mL). Se prevé mantener el trata-
miento con entecavir al menos 12 meses
tras finalizar los farmacos inmunosu-
presores.
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DISCUSION

La clasificacion clinica de la escleritis
es especialmente importante ya que la
gravedad y el tipo se correlacionan con
la aparicion de complicaciones oculares
asi como de asociacién mas frecuente
con enfermedades sistémicas autoinmu-
nes. La escleritis se clasifica segun afec-
ta la parte visible o no visible de la escle-
ra en escleritis anterior o posterior res-
pectivamente. La escleritis anterior se
diferencia entre la no necrotizante que
puede afectar a la esclera de forma difu-
sa o de forma nodular y la escleritis
necrotizante. Esta ultima es la que se
relaciona mas frecuentemente con
enfermedades sistémicas y consiste en
una forma mas grave y destructiva con
mayor afectacion vasculitica pudiendo
existir extension a cornea e incluso per-
foracion™.

La enfermedad sistémica mas rela-
cionada con escleritis es la AR y ocurre
en el 10-33% de los pacientes. Habitual-
mente presentan una historia larga de
enfermedad articular erosiva y grave, y
su aparicion suele coincidir con la
reduccion del tratamiento inmunosupre-
sor por estabilidad articular. En algunos
casos puede ser la primera manifesta-
cion de la enfermedad.

Las siguientes causas mas comunes
son las vasculitis ANCA y la policondri-
tis recidivante.

El diagndstico diferencial debe
incluir no solo enfermedades autoinmu-
nes sino también infecciones, neopla-
sias oculares, causticaciones, farmacos
y yatrogenia tras cirugia (tabla 1).

La GPA es una enfermedad sistémica
caracterizada por vasculitis necrotizante
y granulomatosa de pequefio y mediano
vaso que se manifiesta clasicamente por
afectacion del aparato respiratorio y
renal. La afectacion ocular en esta enfer-
medad se ha descrito entre un 30 y un
50% de los casos e incluye multiples
manifestaciones como la afectacion
orbitaria (proptosis), la alteracion en el
sistema lacrimal (dacriocistitis), la
escleritis y la queratitis ulcerativa peri-
férica (PUK). Los anticuerpos cANCA
anti-PR3 facilitan el diagndstico pero
deben ser considerados en el contexto

clinico por sus limitaciones en sensibili-
dad y especificidad, y en el valor predic-
tivo positivo*’.

El tratamiento de la escleritis se basa
en suprimir la inflamacion local para
mejorar los sintomas y detener la des-
truccion tisular, en controlar la enferme-
dad de base y en corregir los posibles
problemas tectonicos.

El tratamiento con inmunosupresores
en la escleritis estd indicado cuando esta
afeccion estd asociada a enfermedad sis-
témica, en escleritis necrotizantes o en
no necrotizantes extensas, o si se trata
de un caso corticodependiente o refrac-
tario a corticoides. Dentro de los farma-
cos mas usados se encuentran metotre-
xato, azatioprina, micofenolato y ciclo-
fosfamida.

Se ha estudiado la utilidad de RTX en
pacientes con vasculitis ANCA y afecta-
cién ocular viéndose que es efectivo
tanto para la induccion de la remision
como para mantenimiento*”. En una
revision, se observd que un 60% los
pacientes con escleritis necrotizante en
tratamiento con RTX pudieron suspen-
der el resto del tratamiento ante la mejo-
ria clinica®. En general, RTX es una
opcidon a considerar en pacientes con
vasculitis ANCA'?, siendo tan eficaz
como ciclosporina o azatioprina® o
incluso demostrando diferencias res-
pecto a estos farmacos".

Se optd por RTX en este caso tenien-
do en cuenta el perfil de la paciente, el
antecedente conocido de hepatopatia, y
la eficacia de RTX en escleritis asociada
o no a vasculitis ANCA positivo®.

Al tratarse de una paciente portadora
cronica de VHB, fue necesaria la cola-
boracion de su digestéloga antes de ini-
ciar el tratamiento.

Debe tenerse en cuenta que el trata-
miento con fAirmacos inmunosupresores
pueden causar la reactivacion de una
infeccion viral subyacente. Por esta
razoén, en los pacientes que vayan a reci-
bir estos tratamientos se debe investigar
el estado de serologia para VHB dado
que la infeccion por dicho virus tiene
una elevada prevalencia en nuestro
medio y muy frecuentemente los
pacientes desconocen su estado serolo-
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TABLA 1

ASOCIACIONES Y POSIBLES ETIOLOGIAS DE
LA ESCLERITIS. *VASCULITIS: GRANULO-
MATOSIS CON POLIANGEITIS, GRANULOMA-
TOSIS CON EOSINOFILIA, POLIANGEITIS
MICROSCOPICA, POLIARTERITIS NODOSA,
POLICONDRITIS RECIDIVANTE, ENFERME-
DAD DE BEHCET

Enfermedades autoinmunes
* Artritis reumatoide
* Vasculitis*
* Espondiloartropatias
* Lupus eritematoso sistémico
* Enfermedad inflamatoria intestinal
* Policondritis recidivante
* Artritis reactiva
« Sarcoidosis

Infeccion local o sistémica
* Herpes
* Varicela
* Tuberculosis
« Sifilis
» Acantamoeba
* Borrelia
* Rickettsias
* Aspergilosis

Neoplasias oculares

« Carcinoma epidermoide
Causticaciones
Enfermedades metabdlicas
Farmacos

Iatrogenia tras cirugia

gico. Aquellos pacientes con HBsAg
positivos deben ser derivados a un hepa-
télogo e iniciar tratamiento para preve-
nir la reactivacion del virus*. Ya que la
lamivudina presenta alta tasa de resis-
tencias y estos pacientes suelen precisar
tratamiento inmunosupresor durante
periodos prolongados y hasta 6-12
meses después de haber suspendido el
inmunosupresor, los antivirales reco-
mendados son tenofovir o entecavir®.
En conclusion, la escleritis es una
afeccion inflamatoria ocular grave que
puede comprometer seriamente la agu-
deza visual y generar complicaciones
como la perforacion ocular. Esta fre-
cuentemente asociada a enfermedades
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sistémicas, requiriéndose por tanto rea-
lizar un adecuado despistaje de las mis-
mas. La AR es la enfermedad autoinmu-
ne que con mayor frecuencia se asocia
con la aparicion de escleritis pero tam-
bién puede ocurrir en otras enfermeda-
des sistémicas como en la GPA. El trata-
miento se basa en el control de la infla-
macion local para evitar el dolor y la
destruccion tisular, el tratamiento de la
enfermedad de base cuando se asocia a
enfermedad sistémica, y en la correccion
de defectos tectonicos. En cuanto al tra-
tamiento sistémico con inmunosupreso-
res, son varios los farmacos empleados,
siendo necesario en todos los casos hacer
un despistaje de infeccion por VHB,
VHC vy tuberculosis previo al inicio del
tratamiento.
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