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UNIVERSIDAD SAN FRANCISCO DE QUITO

RESUMENES DE LOS TRABAJOS DE PUBLICACION

ESCLERITIS NECROTIZANTE COMO PRESENTACION OCULAR DE LA
GRANULOMATOSIS DE WEGENER

La Granulomatosis de Wegener es una vasculitis granulomatosa necrosante que
afecta las vias respiratorias superiores, inferiores y los glomérulos renales. Se
trata de una enfermedad poco comun de etiologia desconocida, de prondéstico
ominoso que debe ser tratada de forma inmediata.

Los dos objetivos principales en el tratamiento de Granulomatosis de Wegener
(WG) son limitar el grado y la severidad del dafio permanente al organismo
controlando puntualmente la enfermedad y reducir al minimo la morbilidad a largo
plazo como resultado de la terapia utilizada

Se presenta un caso clinico de un paciente de 78 afios, suscitado en el HCAM,
con escleritis necrotizante bilateral, en quien durante su estancia hospitalaria, se
realiza analisis histopatol6gico con lo cual se confirma el Diagnostico de
Granulomatosis de Wegener, el diagnostico precoz nos ayudd a resolver la
patologia del ojo mas afectado de manera definitiva y controlar la infeccion del ojo
contralateral.

Al diagndstico, un 20% de los pacientes con granulomatosis de Wegener (GW)
presentaran alguna clase de afeccion renal. Sin embargo, durante la evolucion de
esta enfermedad este porcentaje aumenta al 80-94%.

El tratamiento habitual de esta enfermedad se basa en la administracion de altas

dosis de esteroides en combinacion con pulsos de ciclosfosfamida.



MELANOMA COROIDEO. A PROPOSITO DE UN CASO

EL melanoma de coroides es el tumor intraocular primario mas frecuente en
adultos, que derivan de los melanocitos dendriticos que se encuentran en la piel,
0jo epitelio mucoso y leptomeninges, con un predominio en el sexo masculino y en
la raza blanca, aparece entre la quinta y la octava década de la vida.

Los tumores primarios del tracto uveal més frecuentes son los melanomas’ en
dependencia de la estructura anatomica afectada existen tres tipos: melanoma de
iris, melanoma de cuerpo ciliar y melanoma de coroides, de ellos un 10% son del
cuerpo ciliar, un 5% del iris y el 85% corresponde al de coroides.
Internacionalmente se estima una incidencia de seis casos por millon' En estadios
iniciales puede aparecer como progresion de un nevo coroideo plano en el polo
posterior pero en etapas mas avanzadas de la enfermedad se caracteriza por una
masa en forma de clpula sobre elevada y subretiniana, de color marrén o gris, a
medida que el tumor crece puede atravesar la membrana de Bruch y adquirir un
aspecto en forma de hongo

Se presenta el caso de un paciente masculino de 37 afios, con diagnéstico de
Tumor ocular, que se realiza hace 4 afios extirpacion del mismo mas colocacion
de silicén y lente intraocular, acude al servicio de oftalmologia del HCAM por
agrandamiento ocular y dolor, se realiza enucleacion de ojo derecho previos
examenes de gabinete.

El melanoma coroideo se diagnostica en sus etapas iniciales, lo cual se logra con
un examen oftalmoldgico completo, es una enfermedad maligna que se localiza en
el ojo y si no se diagnostica en sus primeros estadios puede metastatizar

estructuras cercanas y distantes como higado y pulmones.
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El tipo de tratamiento idéneo para el melanoma de coroides dependera de
diferentes factores. Los mas importantes son el tamafo, la localizacion, y la

extensioén o no extraocular del tumor.
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SINDROME DE POEMS ASOCIADO A PAPILEDEMA

El sindrome POEMS es un raro trastorno multisistémico de tipo paraneoplasico
que se asocia a una discrasia de células plasmaticas. Se caracteriza por la
presencia de neuropatia periférica, organomegalia, alteraciones endocrinas,
presencia de proteina M, cambios en la piel y otras manifestaciones sistémicas.
Ademas de estas caracteristicas, pueden ser muchas las manifestaciones clinico-
humorales de este sindrome; entre ellas el Papiledema, el mismo que se presenta
en un 50 % de los casos en relacion con el aumento marcado de las proteinas en
liquido cefalorraquideo, trombocitosis, policitemia, elevacion del factor de
crecimiento del endotelio vascular (FCEV), edemas en miembros inferiores,
ascitis, derrame pleural, lesiones Oseas de tipo esclerdticas.

La patogénesis del sindrome POEMS no se conoce bien, pero la sobreproduccion
del factor de crecimiento del endotelio vascular es probablemente el responsable
de la mayoria de los sintomas mas caracteristicos.

Teniendo en cuenta que no existe un marcador bioldgico que permita realizar el
diagnostico preciso del sindrome POEMS, en 2003 se propone un grupo de
criterios que facilitan la aproximacién diagnostica y la clasificacion de estos
pacientes en un grupo etiolégico concreto. La polineuropatia y la gammapatia
monoclonal son criterios diagndsticos mandatarios que deben estar presentes en
todos los casos para realizar el diagnostico.

A nivel oftalmolégico, pueden presentar papiledema (37-73%), drusas
peripapilares y/o neovascularizacion coroidea peripapilar. EI edema de papila
puede ser cronico bilateral con aumento de la mancha ciega con o sin afectacion

de la AV, pero sin evolucion a atrofia optica.
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La mayoria de los pacientes no refieren sintomas oculares y otros refieren leves
escotomas visuales y en el examen fisico suelen encontrarse edema de los discos
opticos, como el caso de nuestra paciente en estudio quien cumplié criterios
mayores para Diagnostico de Poems asociado a Papiledema, no tuvo
sintomatologia ocular con una agudeza visual conservada, en el fondo de ojo se
evidencio edema de papila severo que no interfirié en su vision, por lo que no se
realizo tratamiento.
No existen ensayos clinicos aleatorizados controlados en pacientes con POEMS
pero disponemos de terapias beneficiosas para estos pacientes que incluyen

radioterapia, quimioterapia, corticoesteroides y trasplante de células madre.
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TUMOR NEUROECTODERMICO PRIMITIVO PERIFERICO

Llamado también neuroepitelioma periférico es una neoplasia maligna de células
redondas azules pequefias derivadas de la cresta neural, es uno de los tipos
histologicos més indiferenciados dentro de los tumores malignos.

La mayoria ocurren en el sistema nervioso central, los que se presentan fuera de
este son llamados PNET periféricos y se han reportado en varios tejidos blandos,
el sitio mas comun es la regién toracopulmonar, seguido de la cabeza y cuello,
estos tumores representan 4 — 17% de los tumores de tejidos blandos en la edad
pediatrica.

El tumor primario de orbita es extremadamente raro y solo 10 casos han sido
reportados, 8 en edad pediatrica y 2 en adultos entre 28 y 58 afios.

Se presenta el caso de un paciente de 77 afios de sexo masculino sin
antecedentes personales, quien acude por ptosis palpebral de ojo derecho y baja
visibn, es catalogado como Sindrome de Horner, posteriormente presenta
limitacibn a la aducciébn y mayor disminucion de agudeza visual, por
sintomatologia, y tomando en cuenta que la biopsia no fue concluyente, se realizé
la exanteracion.

El papel de los estudios de imagen es primordial para excluir otro tipo de tumores
orbitarios, En los nifilos con tumor primario bien delimitado la sobrevida estimada
es del 60% al 75%; sin embargo, si existen metastasis a distancia, los indices de
sobrevida son inferiores al 30%

El prondstico de estos tumores es incierto, debido a que progresan de manera

rapida, una vez que se diagnostica esta patologia, los pacientes son motivo de
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seguimiento toda su vida con controles periédicos para evitar o descartar recidiva
tumoral o tumores relacionados con el tratamiento.

El tratamiento tiene enfoque multimodal que se da en el momento oportuno, no
existe un consenso definido en el manejo de estos tumores debido a su
presentacion poco comun, excision Quirdrgica, luego quimioterapia y radioterapia

como primera linea de tratamiento.
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MICOSIS OCULAR

Una Ulcera corneal es una erosion o Ulcera abierta en la capa externa de la cérnea
y con frecuencia causada por infeccion. Por conocimiento debemos saber que la
cornea tiene 5 capas.

Los hongos penetran por tres vias fundamentales: Exdgenos por trauma o cirugia,
Enddgenos por via sistémica y por diseminacion de tejidos adyacentes. Los
hongos son ubicuos, pero la Infeccidon ocular solo tiene lugar cuando penetran
accidentalmente las barreras normales del huésped.

En cuanto a la patogenia la infeccion por hongos filamentosos es mas frecuente
en climas calidos, en los climas frios, la infecciébn por levaduras es la mas
frecuente. Aproximadamente el 7% de los ojos sanos poseen hongos sobre los
parpados o la conjuntiva en un momento dado.

Los hongos causantes de infeccion micética ocular son.

1-Hongos filamentosos o Mohos estos a su vez se dividen en

a. Septados: Afectan fundamentalmente a 0jos normales tras una abrasion
corneal 0 un traumatismo que implique algun tipo de sustancia vegetal, entre esos
los mas importantes son Fusarium, Aspergillus, Cephalosporium, Penicillium,

b.No septados: Antecedentes de patologia ocular previa, inmunocompromiso, hay
exposicion agricola y por traumatismos producidos en el exterior, como ejemplo de
hongos no septados tenemos, Mucor, Rhizopus .

2. Levaduras: El mas representativo la candida albicans

Su inicio es torpido y la queratitis puede aparecer entre 2-3 semanas hasta 1 mes

después del traumatismo, los sintomas que presentan son dolor, fotofobia,
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enrojecimiento ocular, lagrimeo constante, disminucion de la agudeza visual, los
hongos filamentosos tienen mayor probabilidad de producir queratitis en los
portadores de lentes de contacto blandas afaquicas o estéticas, y las levaduras
son mas probables entre portadores de lentes terapéuticas.

El diagnostico se debe realizar mediante estudios de cultivo previo raspado
corneal tomando muestras de los bordes y del fondo de la ulcera, coloracién gram
para la observacion directa del hongo, Giemsa pas.

Hay que considerar el tratamiento médico y quirdrgico, ya que la infeccion fangica
puede ser rapidamente destructiva de la integridad ocular con afeccion corneal
hasta la perforacién, a lo que se une el problema en la forma de aplicacion del

medicamento.
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RESUMEN DEL TEMA POSTER

SINDROME DE POEMS ASOCIADO A PAPILEDEMA

El sindrome de POEMS es una enfermedad multisistémica que pertenece al grupo
de los sindromes inmunoendocrinopaticos de dificil diagnostico, el término se
refiere a la presencia de papiledema, organomegalia, endocrinopatia, gammapatia
monoclonal y cambios dérmicos, dos tercios de los casos tienen su inicio con
alguna enfermedad endocrinoldgica; el hipogonadismo es la caracteristica mas
comun, seguida por la insuficiencia adrenocortical y el hipotiroidismo.

La primera descripcion del sindrome fue la de Scheinker en 1938 y en el 2003,
Dispenzieri et al proponen los criterios para su diagnostico. La etiologia adn no es
clara, aunque que se cree que el factor de crecimiento del endotelio vascular
(VEGF) es el factor patogénico.

La frecuencia de papiledema varia entre 29% Yy 55% segun las serie Se reportan
potenciales evocados visuales anormales Se considera el papiledema como
secundario a hipertension endocraneal, a vasculitis o infiltracibn de células
plasmaticas. También se ha reportado que la hiperproteinorraquia puede
contribuir a desarrollar la hipertensiéon endocraneal.

La insuficiencia poliglandular compromete y agrava la calidad de vida de los
pacientes con una supervivencia de alrededor el 60% a los 5 afios, por lo que el

tratamiento de reemplazo hormonal se hace imprescindible.
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JUSTIFICACION DE ARTICULOS PUBLICADOS.

ESCLERITIS NECROTIZANTE COMO PRESENTACION OCULAR
DE LA GRANULOMATOSIS DE WEGENER

La granulomatosis de Wegener (GW) es una enfermedad multiorganica que se
caracteriza por la presencia de inflamacién granulomatosa y vasculitis necrosante
de los vasos sanguineos, se presenta en todos los paises del mundo, aunque
existe una importante afectacion en poblaciones del norte de Europa, la incidencia
anual es de 0,5y 8,5 casos/millon de habitantes adultos por afio y la prevalencia
es de 3 casos por cada 100.000 individuos.

En América Latina, las caracteristicas clinicas de la GW han sido descritas en
series realizadas en México alrededor de 65 pacientes y Chile 58 pacientes,
sugiriéendose un promedio de 10-12 casos nuevos por afio.

Ademas, cerca del 40% de los pacientes desarrollaran insuficiencia renal cronica,
y el 5% deberdn someterse a trasplante renal un 8% presentaran escleritis
necrotizante, y la supervivencia a 5 afios de los pacientes con GW que dependen
de dialisis cronica es solo del 3-35%

La afectacion renal en la GW es una causa importante de morbimortalidad, y la
escleritis necrotizante como causa de perdida ocular, por lo que un diagndstico
oportuno es esencial para disminuir la probabilidad de un progreso hacia
insuficiencia renal terminal y hacia la exanteracion Este trabajo de revision
bibliografica fue propuesto con el objeto de citar el tratamiento de esta

enfermedad, con el fin de evitar la morbilidad de los pacientes a corto plazo.
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MELANOMA COROIDEO. A PROPOSITO DE UN CASO

El melanoma coroideo es el tumor intraocular maligno mas comun en adultos
mucho menos frecuente que el de la piel, se forma a partir de los melanocitos de
la uvea, aproximadamente un 50% de los pacientes desarrollan metastasis,
especialmente a higado, lo que disminuye la tasa de supervivencia y hace fatal la
enfermedad.

Muchos pacientes son asintomaticos, y otros pueden tener pérdida de la vision,
fotopsia y defectos del campo visual.

La pérdida de la visidn se asocia a la invasion de la fovea, al desprendimiento de
la retina que involucre la macula, o al contacto del tumor con el lente.

La tasa de mortalidad a 5 afios relacionada con una metastasis del cuerpo ciliar o
un melanoma coroidal es del 30%, en comparacién con una tasa de 2 a 3% para
los melanomas del iris.

La enucleacién sigue siendo la terapia de eleccién para los melanomas grandes
(>15 mm), que invaden nervio Optico o producen glaucomas graves. La
radioterapia ha mostrado tasas de supervivencia a los 5 afios comparables a la
enucleacion en tumores medianos (10-15 mm) y pequefios (<10 mm), siendo una
buena alternativa que permite conservar el ojo y la vision.

Gracias al Estudio de Colaboracion sobre Melanoma Ocular (COMS) la

125 5e ha convertido en un tratamiento alternativo

braquiterapia con placas de Yodo
a la enucleacion en tumores de mediano tamafio, en el caso de nuestro paciente
se evidencia persistencia se masa tumoral , agrandamiento de ojo y dolor intenso

, por lo que se procede a realizar la enucleacion , tomando en cuenta los estudios
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aportados por el Collaborative Ocular Melanoma Study Group (COMS) que
concluyeron que no hay diferencia estadisticamente significativa en la mortalidad
a los 5 afos entre el tto con enucleacion y el tratamiento con radioterapia
Es de interés el estudio y reporte de estos tumores que aungue sSon poco
frecuentes tienen alta malignidad y son metastizantes; aparecen con variabilidad

en sintomas y signos, asi como con cambios en las variables epidemiolégicas.
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SINDROME DE POEMS ASOCIADO A PAPILEDEMA

El sindrome POEMS es un raro trastorno de la sangre que puede causar una
polineuropatia adormecimiento, debilidad y dolor, pero también puede afectar
muchos de los 6rganos del cuerpo, provocando el agrandamiento de los 6rganos u
organomegalia (por lo general del higado, bazo y ganglios linfaticos), cambios en la
produccién hormonal o endocrinopatia, proteina sanguinea anormal (proteina M) y
cambio cutaneos como el aumento de la pigmentacion o el engrosamiento de la piel y
papiledema, su causa es desconocida.

Tiene una mayor incidencia en pacientes de origen asiatico del sexo masculino y
con un pico maximo entre los 50-60 afios. Las manifestaciones relacionadas con
la afectacion del nervio periférico son las que dominan el cuadro clinico, aunque
acompafado de todo un cortejo sintomatico porque se trata de un trastorno
multisistémico, cuyas manifestaciones no se presentan solas, sino que van
sumandose a medida que el cuadro progresa.

La manifestacion oftalmoldgica de Poems suele ser el papiledema, cuya etiologia
puede ser infiltrativa por hipertension intracraneal, inflamatoria y por aumento de la
permeabilidad vascular.

El tratamiento del edema de papila s6lo sera necesario en caso de clinica visual y
dependera de la etiologia, ante un paciente con sindrome de POEMS y edema de
papila debe realizarse una puncion lumbar para conocer su presion intracraneal. Si
es superior a 25 cm de H,O considerariamos que existe hipertensién intracraneal
y que ésta seria la causa del Papiledema, tratamos con acetazolamida via oral

hasta la estabilizacion clinica. Si la presién intracraneal fuera inferior a 25 cm de



22
H,O se consideraria que el edema de papila seria secundario a un proceso
infiltrativo y se valorarian diversas opciones terapéuticas.
Este trabajo de revision bibliografica fue propuesto con el objeto de identificar de
forma precoz los sintomas iniciales del Sindrome de Poems, Es una enfermedad
rara, mas de cien casos han sido reportados en todo el mundo, en el Hcam es el
primer caso conocido, al ser una enfermedad potencialmente mortal pueden surgir
complicaciones graves debido a una insuficiencia multiorganica, ademas si esta
asociado a Papiledema con hipertension intracraneal comprobada, puede tener

consecuencias oftalmolégicas como ceguera bilateral.
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TUMOR NEUROECTODERMICO PRIMITIVO PERIFERICO

El tumor Neuroectodermico primitivo, es un término utilizado para describir una
categoria de tumores de pequefias células redondas con alto potencial de
malignidad con diferenciacién celular variable, cuyo origen esta relacionado con
células de la cresta neural, el pico de edad de incidencia es en la adolescencia y
no tiene predileccién por género, la localizacion en la orbita de este tipo de tumor
es muy infrecuente, cuando se localiza en la 6rbita, suele situarse en las paredes
laterales.

Histolégicamente se observa como un tumor con células pequefias con nucleos
hipercromaticos, y una elevada relacion nucleo-citoplasma, los pPNETs son
tumores que progresar rapidamente y por lo general tienen un pronostico pobre.
Cuando se encuentra en 6rbita puede ocasionar lesion 6sea local, metastasis
sistémicas, sin embargo, son raros, con dos casos descritos en la literatura cuyos
sitios fueron pulmén e higado.

No hay consenso en la literatura sobre el tratamiento, con unas pocas
excepciones, la mayoria de los pacientes son sometidos a cirugia intervencionista
0 exanteracion como es el caso de nuestro paciente.

Existen pocos casos descritos de esta patologia a nivel mundial, siendo la mayoria

en nifios, de ahi su dificultar para un diagnostico precoz, solo 10 casos han sido

reportados previamente, ninguno en la literatura nacional, por lo que se considero

de suma importancia la presentacion de este caso por su rareza y dificultad

diagnostica.
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MICOSIS OCULAR

Las ulceras micéticas, ocasionan lesion corneal importante, el trauma ocular es un
factor de riesgo de queratitis micotica en todo el mundo. En los paises en
desarrollo, las lesiones de cornea con material organico son consideradas el factor
de riesgo mas comun. En un estudio hindu el trauma ocular fue asociado con el
90% de las ulceras fungicas y 60% de estas fueron lesiones de origen vegetal.
Mas de 25% de los pacientes del sur de India con Ulceras fungicas se dedicaban a
tareas agricolas.

Entre los sintomas tenemos dolor ocular, sensacién de cuerpo extrafio, ardor,
fotofobia, lagrimeo constante, disminucion de agudeza visual.

Los usuarios de lentes de contacto parecen en general un mayor riesgo de sufrir
esta afeccion, pero la capacidad para el hongo de construir en el ojo también
puede ser mas probable en personas que tienen sistemas inmunolégicos
suprimidos.

La queratitis mico6tica es una de las principales causas de ceguera en todo el
mundo, responsables de 1.5 a 2 millones de casos de ceguera por afo, es un
problema significativo tanto en paises desarrollados como en vias de desarrollo,
por lo que la realizaciébn de este capitulo me parece de suma importancia para
analizar la epidemiologia, factores de riesgo y eficacia de los tratamientos contra
las ulceras micaéticas, para comprender mejor la repercusion de esta patologia en

el mundo.
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JUSTIFICACION DEL TEMA POSTER

SINDROME DE POEMS ASOCIADO A PAPILEDEMA

El sindrome POEMS (también conocido como sindrome Crow-Fukase |,
enfermedad de Takatsuki , o sindrome PEP) es una enfermedad de baja
incidencia rara, de causa desconocida, aunque se ha sugerido que la accion de
citoquinas como la IL-1 e IL-6, que actian sobre los sistemas inmune, endocrino,
vascular y nervioso pueda tener un papel en ella.

Otras manifestaciones del sindrome de POEMS incluyen policitemia,
trombocitosis, pérdida de peso. Ciertos reportes indican hipertension pulmonar,
insuficiencia cardiaca congestiva, derrame pleural, miocardiopatia, eventos
tromboticos, insuficiencia renal, de manera inusual se ha reportado neuropatia
bilateral del frénico, la asociacion con infarto cerebral es infrecuente, y en los
casos reportados, se considera que el aumento del fibrinbgeno podria tener un
papel causal, a partir de que la interleucina 6 se encuentra aumentada en el
estado activo del POEMS.

A nivel oftalmologico, pueden presentar papiledema (37-73%), drusas
peripapilares y/o neo vascularizacion coroidea peripapilar. El pronéstico depende
de la diversidad del compromiso sistémico, tomando en cuenta que muchos signos
se van presentando con el tiempo. El tratamiento suele ser efectivo, y dado a
tiempo, mejora la calidad de vida de estos pacientes. Fue de gran importancia
presentar el Poster en Cuenca de esta manera hacer conocer los casos de

frecuencia y prevalencia rara presentados en el HCAM.



ANEXOS
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ESCLERITIS NECROTIZANTE COMO PRESENTACION OCULAR DE LA
GRANULOMATOSIS DE WEGENER: A PROPOSITO DE UN CASO

Dra. Ménica Gabriela Larcos Andrade 1

1 Postgradista de Oftalmologia de la USFQ - Hospital Carlos Andrade Marin, Quito
Correspondencia: dramonical982@hotmail.com

Resumen: La granulomatosis de Wegener (GW) es una vasculitis sistémica de pequefios vasos de aparente etiologia autoinmune que se
caracteriza por la formacién de granulomas en pequefios y medianos vasos, comprometiendo principalmente aparato respiratorio y rifiones.
Se presenta el caso de un paciente masculino de 78 afios de edad quien refiere inicio de enfermedad actual desde octubre del 2013, con
aparicion de edema bipalpebral ojo derecho , apareciendo posteriormente exoftalmos e imposibilidad del cierre palpebral ,con disminucién
importante de la agudeza visual, concomitante, fiebre intermitente de 38°C, tos seca cianotizante, con episodios de disnea en reposo
autolimitados, es ingresado en el Hospital Carlos Andrade Marin, donde se realizan estudios de laboratorio y de imagen, que evidencian
masa orbitaria derecha, siendo sometido a reseccién de la misma, con estudios histopatoldgicos se confirma el diagnéstico de
Granulomatosis de Wegener. Se inici6 tratamiento con esteroides y ciclosfosfamida, lograndose normalizacién de la funcién renal y
resolucion total de la sintomatologia ocular.

Palabras clave: Granulomatosis de Wegener, exoftalmos, exanteracion.

Abstract: Wegener's Granulomatosis (WG) is a systemic vasculitis of small vessels apparent autoimmune etiology characterized by the
formation of granulomas in small and medium vessels, primarily respiratory and kidney compromised. For a male patient of 78 years old
who refers start of present illness since October 2013, with edema formation bipalpebral right eye, exophthalmos and subsequently
appearing impossibility of eyelid closure it was present. With significant decrease in visual acuity concomitant intermittent fever of 38 ° C,
dry cough cianotizante ,, with self-limiting episodes of dyspnea in rest, is admitted to the Carlos Andrade Marin Hospital, where laboratory
studies and imaging that demonstrate mass are made Orbital right now undergoing resection of it, with histopathology diagnosis of
Wegener's Granulomatosis is confirmed. Treatment was started with steroids and cyclophosphamide, achieving normalization of renal
function and total resolution of the ocular symptoms.

Keywords : Wegener 's granulomatosis , exophthalmos , exanteration

INTRODUCCION diagnéstico nos indican una forma generalizada de la
enfermedad y se asocian a un peor prondstico.9-11
La granulomatosis de Wegener (GW) es una vasculitis sistémica,

necrosante y granulomatosa, que afecta el tracto respiratorio En cuanto a la patogenia la vasculitis es un proceso clinico

superior e inferior, asi como el rifién. (1) Heinz Klinger realiz6 los
primeros informes2 en 1931 y Friederich Wegener3 en 1939; sin
embargo, la descripcion final y la denominacion como GW la
realizaron Godman y Churg en 1954, quienes describieron la
triada caracteristica de la enfermedad. (3), su diagndstico se
basa en las manifestaciones clinicas, la biopsia de los 6rganos
afectados y la presencia de ANCA en el suero. (4).

Las manifestaciones clinicas de la GW son diversas (Cuadro 1);
no obstante, la triada clasica es la afeccion del tracto respiratorio
superior e inferior, asi como del rifion y region orbitaria. Las
manifestaciones del pulmén y del rifion al momento del

Cuadro I. Manifestaciones clinicas de la granulomatosis de

Wegener
Presentacion Frecuencia
inicial (%)  total (%)
Tracto respiratorio superior (TRS)
Afeccion TRS 73 92-84
Sinusitis 52-67 a5
Masal 22-34 64-80
= Epistaxis 1 32
+ Nariz en silla de montar 9-28
Otologicas 6-25 1961
= Otitis media (serosa, supurativa) 25 44
= Pérdida auditiva 6-15 1442
{conductiva, sensorial)
Laringotraqueal 1 8-25
« Estenosis subglética 1 16
Lesiones orales
Ulceras, gingivitis 26 313
Pulmonares
Sintomas pulmonares 45 87-00
*Tos 19 46
= Hemoptisis 12 30
* Pleuritis 10 28
= Infilirados 25 a7
=Nodulos 23 58

Renales
Glomerulonefritis 11-18 77-85

patolégico caracterizado por inflamacion y, algunas veces,
necrosis de las paredes de los vasos sanguineos, lo que puede
llevar a la destruccion de los mismos con el consecuente dafio
tisular isquémico (2). Los signos oftalmologicos se presenta en
20 a 50% de los casos e incluye desde conjuntivitis hasta
inflamacién grave como queratitis, epiescleritis, escleritis (12 a
27%), uveitis (2 a 7%) y neuritis 6ptica (12 a 16%). (5-6-7). La
proptosis es una manifestacion distintiva de la GW, se presenta
en 15 a 57%.

Estas manifestaciones son secundarias a vasculitis de los vasos
de la retina o a extensiéon del proceso granulomatoso de los
senos paranasales o de los tejidos blandos hacia la 6rbita. La
afeccién ocular es una manifestacion primordial de la GW que la
distingue de otras vasculitis sistémicas y de otras vasculitis
ANCA positivas.

El diagndstico se basa en la historia clinica y los hallazgos
histopatologicos. De igual manera la presencia de ANCAs,
habitualmente con patrén de tipo citoplasmatico (ANCAc), es un
elemento de principal importancia en la orientacion diagndstica 'y
ha facilitado el diagnéstico en estadios iniciales. GW en el inicio
fue considerada una enfermedad carente de tratamiento y de
alta mortalidad (4). Sin embargo, el uso combinado de
terapéutica inmunomoduladora y corticosteroides ha llevado a un



cambio favorable en el pronéstico del paciente logrando asi en la
actualidad un alto porcentaje de remisiones, hasta en un 95% de
los casos (12).

El tratamiento actual de la enfermedad de Wegener, se ha
dividido en dos fases, una inicial o de induccién a la remision
que implica el uso de terapia inmunosupresora intensiva con la
finalidad de controlar la actividad de la enfermedad y la fase de
mantenimiento menos intensa, cuyo objetivo es mantener la
remision y disminuir los efectos adversos asociados a los
inmunosupresores. (8,15)

PRESENTACION DEL CASO

Se trata de un paciente de sexo masculino de 78 afios, mestizo,
jubilado, que tiene como antecedentes patolégicos pansinusitis
crénica , hipoacusia mayor al 50%, artrosis de columna, con
cuadro clinico de 1 afio de evolucién, caracterizado por masa a
nivel de ojo derecho, con eliminacién de secrecién purulenta,
disminucion de agudeza visual, mas tos y sintomatologia
urinaria, ha recibido tratamiento a base de antibiéticos topicos y
sistémicos, acude al Hospital Carlos Andrade Marin por dolor
ocular y pérdida de vision ojo derecho , (ver figura 1) se decide
ingreso para seguimiento de patologia.

Figura 1: protrusion ocular importante con secrecién ocular.

Al examen oftalmolégico:
Agudeza Visual: OD: No percepcién luminosa.
Ol: CD A 3 METROS

BMOD: Desorganizacion de segmento anterior, con secrecion
ocular amarillenta, ectropion inferior, conjuntiva engrosada y
friable, botén corneal presente, que no permite ver detalles (ver
figura 2)

Figura 2: Desorganizacion de segmento anterior total.
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Se realiza estudios de laboratorio bh, gs, marcadores tumorales
que arrojan resultados negativos, factores autoinmunitarios con
resultado de ANCAc positivo, , ademas de estudios de imagen
evidenciando masa de mas o menos 8 x 5 que desplaza nervio
optico y celdillas etmoidales ( Ver figura 3)

Figura 3: Tac de orbita: lesién ocupativa que rechaza el Nervio
Optico, engrosamiento de seno maxilar con solucién de
continuidad

Durante la estancia hospitalaria se evidencia empeoramiento de
cuadro clinico , basandonos en la presentaciéon clinica, los
estudios complementarios y el estudio histopatologico que revelo
la biopsia de la masa , se estableci6 el diagnostico de
granulomatosis de Wegener , con el fin de evitar complicaciones
por proceso infeccioso por el que cursa el paciente y al estar
comprometido nervio 6ptico, se decide realizar exanteracion
ocular derecha (ver figuras 4y 5 ) , se envia a estudio la masa la
cual reporta  miltiples células inflamatorias y linfocitarias
compatibles con Granulomatosis de Wegener . (Ver figura 6 y
7).

Figura 4: Acto quirdrgico de extirpacién de masa orbitaria.

Figura 5: Exanteracion orbitaria derecha
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Figura 6: Histopatologia evidencia vasculitis necrotizante en

vasos de pequefio calibre, con necrosis fibrinoide y células
gigantes
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Figura 7: Abundante infiltrado inflamatorio mixto de predominio
crénico plasmacelular rodeando vasos de pequefio calibre con
signos de vasculitis necrotizante

DISCUSION

Las escleritis necrotizantes son caracteristicas de las patologias
inmunologicas, tanto en vasculitis primarias como secundarias.
La presentacion clinica puede no ser suficiente por lo que se
deben realizar estudios complementarios sistémicos y estudios
histopatolégicos de una muestra de tejido escleral o conjuntival,
como en el presente caso. Dentro de estos estudios, la
deteccion sistémica de autoanticuerpos tipo ANCAp y ANCAc es
de absoluta relevancia. (15, 18)

La afectaciéon oftdlmica se presenta en un 50% de los casos,
pudiendo producir conjuntivitis, escleritis, queratitis, uveitis,
vasculitis retinales y orbitopatias (16,17).

En el presente caso ante la presuncion clinica de vasculitis, se
detectd la presencia de ANCA c circulantes, se realiz6 una
biopsia de masa orbitaria que demostr6 vasculitis necrotizante,
y se establecio el diagndstico de GW.

La deteccion de ANCAc aporta un 90% de especificidad y 95-
100% de sensibilidad para establecer el diagndstico de GW en
su fase activa . (11, 19)

El diagnéstico precoz y el tratamiento adecuado con grandes
dosis de corticoides y ciclosfosfamida en los casos de
granulomatosis de Wegener con afectaciéon ocular, no sélo es
importante para evitar la progresion hacia la ceguera sino que
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también resulta fundamental para reducir la mortalidad de la
enfermedad y evitar recidivas. (20).

En el tiempo transcurrido desde el diagnoéstico inicial de GW
aproximadamente 11 meses , realizado en el HCAM previa
exanteracion , paciente se encuentra termodinamicamente
estable, se mantiene en controles periddicos y tratamiento a
base de corticoides e inmunosupresores. (Ver fig. 8)

T

Figura 8: Paciente después de exanteracion

CONCLUSION

La GW es una vasculiis ANCA positiva, granulomatosa,
necrosaste, que afecta el tracto respiratorio superior e inferior,
rifion y orbita. Su diagnostico se basa en las manifestaciones
clinicas, los estudios de imagen, los ANCAc y los estudios
histolégicos. Para el tratamiento es necesaria una fase de
induccién a la remisién con Ciclosfosfamida y una fase de
mantenimiento con otros inmunosupresores como azatioprina,
metotrexate o micofenolato.
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MELANOMA COROIDEO
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RESUMEN: Los tumores primarios del tracto uveal méas frecuentes son los melanomas. (1). En dependencia de la estructura
anatomica afectada existen tres tipos: melanoma de iris, melanoma de cuerpo ciliar y melanoma de coroides, siendo este ultimo el
tumor intraocular primario mas frecuente en el adulto, la causa mas frecuente de muerte son las metéstasis a distancia o su
extension extraescleral, el 97% afecta el higado y los pulmones.2-3 Se presenta el caso de un paciente masculino de 37 afios , con
diagndstico de Tumor ocular, que se realiza hace 4 afios extirpacion del mismo mas colocacion de silicon y lente intraocular, acude al
servicio de oftalmologia del HCAM por agrandamiento ocular y dolor, se realiza enucleaciéon de ojo derecho previos examenes de
gabinete.

Palabras clave: Melanoma coroideo, enucleacion

SUMMARY : The most common primary tumors of the uveal tract are melanomas (1) , depending on the anatomical structure affected
three types : melanoma of iris, ciliary body melanoma and choroidal melanoma , the latter being the most common primary intraocular
tumor in adults the most frequent cause of death is distant metastases or extension extraescleral , 97% affects the liver and lungs.
The case of a male patient aged 37 presented with a diagnosis of ocular tumor , held 4 extirpation years of it more placement silicon
and intraocular lens ago , arrives at Ophthalmology HCAM ocular enlargement and pain , is done enucleation right eye exams

previous cabinet.

Keywords : choroidal melanoma , enucleation

INTRODUCCION

El melanoma del tracto uveal (iris, cuerpo ciliar y coroides), a
pesar de su escasa frecuencia, es la neoplasia maligna
ocular primaria mas comun en los adultos. La incidencia
media ajustada por edad del melanoma uveal en los Estados
Unidos es de aproximadamente 4,3 casos nuevos por millén
de habitantes, sin una variacion clara relacionada con la
latitud. Los hombres tienen una incidencia mas alta que las
mujeres. (4)

Los factores de susceptibilidad del huésped relacionados con
la presentacion de este cancer son los siguientes (1-4)

® Raza caucasica.

e Color de ojos claros.
e Piel clara.

® Piel que se broncea.

Los melanomas uveales pueden surgir en el tracto uveal
anterior (iris) o en el tracto uveal posterior (cuerpo ciliar o
coroides). Los melanomas del iris tienen el mejor pronéstico,
mientras que los melanomas del cuerpo ciliar tienen el
pronéstico menos favorable. (5-12)

El melanoma coroideo se diagnostica en sus etapas iniciales,
lo cual se logra con un examen oftalmolégico completo, es
una enfermedad maligna que se localiza en el ojo y se
diagnostica en sus primeros estadios puede metastatizar

estructuras cercanas y distantes como higado y pulmones,
por eso la importancia de una exploracion clinica general que
también ayudaria a excluir una metéastasis coroidea, esta
puede ocurrir a partir de los bronquios en ambos sexos y de
las mamas en caso de las mujeres, en ocasiones el primitivo
se encuentra en el rifién o en el tracto gastrointestinal.(9-13)

Los hallazgos clinicos que pueden ayudar a identificar un
melanoma son los siguientes (2-6)

Tumor de méas de 2 mm de grosor.

Liguido subretinal.

Sintomas visuales.

Pigmento anaranjado en la superficie tumoral.
Un margen tumoral que toca el disco 6ptico.

El tipo celular continGa siendo el factor pronéstico del
desenlace que se utiliza con mayor frecuencia después de la
enucleacion; los melanomas de células fusiformes de tipo A
tienen el mejor pronéstico y los melanomas de células
epitelioides el pronéstico menos favorable. (1-4-7).

La tasa de mortalidad a 5 afios relacionada con una
metéastasis del cuerpo ciliar o un melanoma coroidal es de
aproximadamente 30%, en comparacion con una tasa de 2 a
3% para los melanomas del iris. (8)



La enucleacion sigue siendo un recurso importante en el
tratamiento del melanoma coroideo ya que la metastasis en

PRESENTACION DEL CASO

Se trata de un paciente de sexo masculino de 37 afios,
mestizo, residente del Tena, sin antecedentes patolégicos
personales, diagnosticado hace 4 afios en Espafia de Tumor
ocular de ojo derecho, realizado extirpacién de la lesién mas
colocacién de lente intraocular y aceite de silicon, acude al
servicio de Urgencias de Oftalmologia del HCAM por
crecimiento de globo ocular ojo derecho, en donde se
evidencia persistencia de masa tumoral, por lo que se ingresa
a paciente para screnning de tumor de ojo derecho.

Al examen oftalmolégico:
Agudeza Visual sin correccion ojo derecho: NPL
Agudeza Visual sin correccién ojo izquierdo: 20/20

BIOMICROSCOPIA

0JO DERECHO : Cornea clara , iris con infiltracion de lesion
pigmentada desde h 3 a h 8 con lesion exofitica, pigmentada
con vasos en iris, adelgazamiento de esclera en lado nasal
con coloracién azulada y dura, pupila central areflectica , lio
inclinado, burbuja de aceite en camara anterior h12 . (VER
FIGURA 1y 2)

0JO IZQUIERDO: Cornea clara, ca formada, pupila central
reactiva, cristalino claro.

FIGURA 1. Lesién pigmentada en iris (flecha amarilla),
adelgazamiento de esclera nasal (flecha roja

e

FIGURA 2. FOTOGRAFIA DE SEGMENTO ANTERIOR OJO
DERECHO (HCAM)
Lesién pigmentada en iris de hora 3 a hora 8

OFTALMOSCOPIA
FARMACOLOGICA
FONDO DE 0OJO DERECHO: Blanco

INDIRECTA BAJO  MIDRIASIS

FONDO DE 0JO IZQUIERDO: Medios claros, papila de
bordes definidos, excavacion 0.3, relacion arteriovenosa 2:3,
retina aplicada, no se observa lesiones malignas ni
pigmentadas
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este tipo de neoplasia sigue siendo muy elevada. (2-10).

En la ecografia ocular se evidencia ecos de alta a mediana
reflectividad, compatible con engrosamiento coroideo y ecos
tipo de membrana de media reflectividad, moviles
perilesionales que se extienden a cuadrantes inferiores (VER
FIGURA 3)

Norm (Ve1580m/
le wﬂ(ﬁoaj 9

0. oL

FIGURA 3. ECOGRAFIA OCULAR DERECHA (HCAM)

En la tac de orbita se evidencia areas hipodensas e imagen
lobulada que se proyecta hacia la porcién posterior del globo
ocular, calcificaciéon redonda, marginal medial del globo
ocular derecho. Nervio 6ptico de grosor conservado (VER
FIGURA 4)

FIGURA 4. TAC DE ORBITA SIMPLE (HCAM).
Calcificacion marginal hipodensa medial del globo ocular
derecho.

En la RM de Orbita simple y contrastada, se observa humor
vitreo heterogéneo con aparente desprendimiento retiniano
o subhialoideo, material hiperintenso en camara anterior y
posterior proyectandose hacia el aspecto nasal del vitreo, en
relacion probable con cuerpo extrafio o elemento protésico,
deformacion del globo ocular. (VER FIGURA 5)

FIGURA 5. RMN DE ORBITA (HCAM) .En los diversos cortes
se visualizan lesién intralobular proyectandose hacia el
vitreo.



Durante su estancia intrahospitalaria se solicitaron estudios de
antigeno
carcinoembrionario, CA 19-9, CA 15-3, tac de abdomen (VER

extension (marcadores

FIGURA 6), gammagrafia 6sea.

tumorales:

FIGURA 6. TAC DE ABDOMEN (HCAM). Lesiones hipodensas
en los segmentos 2 y 6 que miden 40 y 20 mm.

Con los resultados de todos estos estudios y con la orientacion
diagnostica de la ecografia, RMN de orbita y teniendo el
antecedente del paciente , se concluyé en una Tumoracion
Intraocular Maligna Derecha , se consider6 como tratamiento
electivo e inicial , la enucleacion previo consentimiento del
paciente.( VER FIGURA 7A'Y B).

d

FIGURA 7. A: OD Enucleado post quirdrgico
B: (Espécimen del Servicio de patologia —-HCAM)

El andlisis histopatolégico confirmo el

tumoracion maligna primaria, el reporte indica:

diagnodstico de

Lesion negruzca infiltrativa que se encuentra en toda la parte
anterior nasal y temporal, y se va hacia camara vitrea, ora
serrata, escleray cuerpos ciliares, ocupa aproximadamente un
30% de la superficie interna y mide 2.5 x 1 cm, nervio 6ptico
venas vorticosas libres de lesion, diagnostico de melanoma de
células epitelioides grado 3. (VER FIGURA 8)

FIGURA 8. Corte coronal de Od enucleado (Espécimen del

Servicio de Patologia HCAM).

intraocular (flecha verde),
circundante (flecha lila).

desprendimiento

de

Se evidencia tumoracién

retina
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DISCUSION:

El melanoma uveal es el tumor maligno intraocular mas
frecuente en adultos, el 85 % de los melanomas oculares
se localizan en la uvea y el 4,8 % en conjuntiva (11), el
promedio de edad al diagnostico es en torno a los 50-60
afios, siendo rara su aparicion antes de los 20 afios, y mas
frecuente en los caucésicos.(14). En forma general es
unilateral, aunque se han descrito casos en los que se
presenta simultaneo.

La sintomatologia del melanoma de coroides es tardia, en
especial si se encuentra en la periferia, en ocasiones llega
a producir disminucion de la agudeza visual por un
desprendimiento de retina debido a la exudacién de la
tumoracion. (3-15).

La ecografia es el método estandar que nos permite
determinar una medicién precisa de la altura del tumor y la
dimension lineal maxima; estas son criticas para el
tratamiento de melanoma coroideo, determinando la dosis
de radiacién necesaria para un tratamiento exitoso sin
dafar otras estructuras oculares. (17-19).

En cuanto a su gravedad, esta afeccién puede llevar a
pérdida visual y, en caso de diseminacion extraocular,
puede entrafiar un gran riesgo para la vida. (1-16)

Para valorar la extension extraescleral resulta mas
especifica la RNM que el TAC. 8-13 Y, aunque el 98 % no
tienen extension al diagnosticol5, es recomendable
realizar una exploracién general basal con exploracion
fisica completa, hemograma, marcadores hepéticos,
radiografia de térax y ecografia abdominal que se repetira
periédicamente una vez confirmado el diagnostico. (18).

La enucleacion sigue siendo la terapia de eleccién para la
mayoria de los melanomas grandes (>15 mm), que
invaden nervio éptico o producen glaucomas graves. La
radioterapia (braquiterapia’/haz externo con particulas
activadas ha mostrado tasas de supervivencia a los 5
afios comparables a la enucleacion en tumores medianos
(10-15 mm) y pequefios (<10 mm), siendo una buena
alternativa que permite conservar el ojo y la vision. (12-14)

El desenlace clinico del melanoma uveal se desconoce,
en general, su pronéstico es ominoso, con una mortalidad
general debida a metastasis que se aproxima al 50% a 15
afios del diagnostico. (20)

En lo referente a nuestro caso la enucleacion fue la terapia
mas acertada, tomando en cuenta los estudios aportados
por el Collaborative Ocular Melanoma Study Group
(COMS) que concluyeron que no hay diferencia
estadisticamente significativa en la mortalidad a los 5 afios
entre el tto con enucleacion y el tratamiento con
radioterapia .(18) . El estudio histopatolégico confirmo, la
sospecha diagnostica de melanoma uveal, originado en la
coroides con invasién a procesos ciliares e iris, respeto el
nervio optico.

Ya ha transcurrido 2 meses desde que se realizé la
enucleacién del paciente, el mismo que se mantiene en
buenas condiciones, y en controles periddicos en los
servicios de Oftalmologia y oncologia.



CONCLUSION

El melanoma maligno de coroides es el tumor intraocular
maligno mas comin en adultos. Este tumor puede ser
diagnosticado por el oftalmélogo usando desde técnicas muy
simples como el fondo de ojo hasta métodos mas complejos
como el ultrasonido, la RM y la angiografia. El tipo
histopatoldgico tiene un importante valor pronéstico al igual que
el tamafio de la lesion.

Existen varias modalidades de tratamiento, siendo la
enucleacion el método mas ampliamente usado en todos los
tiempos.
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RESUMEN:

Se describe el caso de una paciente femenina de 46 afios ,
raza mestiza, con antecedente de HTA +ICC, Hipotiroidismo,
Hiperuricemia, Hiperparatiroidismo primario que presenta
desde hace 9 meses deterioro del estado general, disnea de
pequefios esfuerzos, edema de MI que imposibilita la
bipedestacion y pérdida de peso de 40 libras en
aproximadamente 3 afios.

En su evaluacion inicial se encuentra con palidez generalizada,
cianosis peribucal, adenopatias submaxilares, ingurgitacion
yugular, hirsutismo en térax, brazos y miembros superiores,
con hepato y esplenomegalia, hiperpigmentacion acral,
leuconiquia, edema de miembros inferiores que deja févea. A
nivel Oftalmoscopico la agudeza visual de ambos ojos 20/20,
funduscdépicamente se identificé papiledema severo bilateral.

La valoracion intrahospitalaria incluyo estudios de extension
para determinar la patologia y posible origen tumoral.

Los hallazgos en estudios de imagen y de Ilaboratorio
asociados a clinica de paciente, mas la presencia de
papiledema fueron determinantes para el Dg de Sindrome de
Poems, lo cual conllevo a un estudio amplio de la enfermedad y
el tratamiento del mismo.

PALABRAS CLAVE: Sindrome de Poems, papiledema.

INTRODUCCION

El sindrome de POEMS es una condicion médica muy
rara que se define por la combinacion de un trastorno de
proliferacién de células plasmaticas (por lo general
Mieloma), con polineuropatia, y efectos en muchos otros

SUMMARY:

The case of a female patient aged 46, described mixed race
with a history of HTA + ICC, Hypothyroidism, Hyperuricemia,
Primary hyperparathyroidism presenting for 9 months malaise,
dyspnea of small efforts, edema IM it impossible to standing
and weight loss of 40 pounds in about three years.

In its initial assessment is generalized pallor, cyanosis,
submandibular lymphadenopathy, jugular venous distension,
hirsutism in chest, arms and upper limbs, with hepato and
splenomegaly, acral hyperpigmentation, leuconiquia, lower limb
edema leaving fovea.

A ophthalmoscopic level visual acuity in both eyes 20/20
funduscopicamente severe bilateral papilledema was identified.

In-hospital assessment included extension studies to determine
the pathology and possible tumor origin.

The findings on imaging studies and associated laboratory clinic
patient, more papilledema were crucial to the Dg Syndrome
Poems, which ultimately led to a comprehensive study of the
disease and its treatment.

KEYWORDS: Poems Syndrome, papilledema.

sistemas. (2) La edad promedio de afectacién es de 50
afios sin diferencias significativas entre ambos sexos,
ocasionalmente se ha descrito el sindrome de Poems en
menores de 40 afios. (1,2)
El nombre del Sindrome es un acronimo que deriva de las
caracteristicas principales.



Polineuropatia (dafio en los nervios periféricos).
Organomegalia (Hepato y esplenomegalia)

Endocrinopatias.

Aparicién de la Proteina M (un anticuerpo anormal).
Anormalidades de la piel (Skin en Ingles), incluyendo
hiperpigmentacion y la hipertricosis)( 7,9)

En su patogenia se ha descrito accién de las citoquinas
proinflamatorias, con niveles elevados de interleukina — 1b,
interleukina — 6 y Factor de necrosis tumoral alfa, ademas de
elevacion del VEGFque induce un aumento de la
permeabilidad vascular y se considera importante en
procesos de angiogénesis facilitando la apariciéon de ascitis,
edema , organomegalia, hemangiomas cutaneos y también
neuropatia por alteraciéon de la barrera sangre- nervio.(2,3)

Con respecto a la patogenia — fisiopatologia , existen diversas
teorias: fendmeno de vasculitis en la papila , infiltracion del
NO, hiperproteinorraquia e hipertension intracraneal y por
ultimo , aumento de la permeabilidad vascular mediado por
citoquinas . (2,3,4)

A nivel oftalmoldgico se puede evidenciar papiledema drusas
peripapilares, neovascularizacion coroidea. El edema de
papila suele ser cronico bilateral con aumento de la mancha
ciega, con o sin afectacion de la Agudeza visual (segun grado
evolutivo) pero sin evolucion a atrofia optica. (5,15)

Los criterios diagndésticos del Sindrome de Poems son:
(1,22)

(Criletios mayores

Polincuropatia
Gamapatia monoclonal

Lesiones osteosclerdlicas®

Enfermedad de Castleman®

Organomegalia (esplenomegalia.

hepatomezalia o linfadenopatia)

Ederna (edema, elusién pleural o ascilis)
Endocrinapatia (adrenal, tiroidea®, pituitaria,
sonalal, paratiroidea, panereitica®)

Cambios dérmicos (hiperpigmentacion, hipertricosis,
plétora. hemangiomas, ufias blancas)

Papiledema

ICriterios menores

Hipocratismo digital
Pérdida ponderal
Trombocitosis
Palicitemia
Hiperhidrosis

IAsociaciones conocidas

IAsociaciones posibles Hipertension pulmonar

Enfermedad pulmonar restrictiva
Diditesis trombitiva

Artralgias

Cardiomiopatia {disfuncion sistolica)
Fiebre

Bajas concentraciones de vitamina B,
Diarrea

El tratamiento convencional consiste en tratar la neuropatia
desmielinizante , los sintomas asociados, el uso de
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medicacién antifibrinolitica y uso de hipotensores como la
acetazolamida en caso de hipertension intracraneal. (5,6,8)
CASO CLINICO

Mujer de 43 afios , raza mestiza, asistente juridico con
deterioro progresivo general, con pérdida de peso, cuadro de
9 meses de evoluciébn es ingresada en el Servicio de
Medicina Interna del HCAM para estudio integral de su
patologia, se interconsulta al servicio de Oftalmologia para
realizacién de fondo de ojo y descartar edema de papila de

Al momento paciente asintomatica
ocular .

Intrahospitalariamente se realizan
varios estudios en los que se
evidencia organomegalia ,
problemas cardiacos y alteraciones metabdlicas multiples.

ECO DE ABDOMEN SUPERIOR

Figura 1. Higado incrementado de tamafio homogéneo, no
masas ocupativas, vesicula alitiasica, via biliar normal, vena
porta incrementada de tamafio, liquido perihepatico .

RM DE ABDOMEN Y PELVIS

Figura 2. Higado incrementado de tamafio a expensas
del l6bulo izquierdo , lesion ocupante de espacio, no
dilatacién de vias.

RX DE TORAX

Figura 3. Se evidencia cardiomegalia grado 1II/IV, infiltrados
parahiliares .
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Al examen regional se evidencia caracteristicas particulares En estudio de columna lumbar se evidencia lesién osteolitica
en la paciente, presencia de hirsutismo o hipertricosis mas a propia del sindrome de Poems (figura 9).

nivel de mamas, miembros superiores y muslos (figura 4 y 5),
leuconiquia que consiste en color blanquecino de ufias que
suele acompafiarse de acropaquia que son dedos en palillo
de tambor (figura 6), edema de miembros inferiores que deja
févea (figura 7), lesiones cutaneas (figura 8).

Figura 9. La tac de columna lumbar mostro extensas lesiones
osteoliticas con contornos esclerdticos en los cuerpos
vertebrales.

Figura 4. Hirsutismo en térax . EXAMEN OFTALMOLOGICO

AVSC: AO. 20/20
Presion intraocular con tondmetro de aplanamiento 12 mmHg
en ambos ojos.

BIOMICROSCOPIA

Ambos ojos: Cornea clara, CA formada, pupila central
redonda reactiva, facoesclerosis + .

OFTALMOSCOPIA INDIRECTA BAJO
MIDRIASIS FARMACOLOGICA:

FONDO DE OJO AO: Medios claros, edema de papila
severo, relacién arteriovenosa 2:3 , macula con brillo, retina
aplicada en 4 cuadrantes .

Figura 6. Leuconiquia sin acropaquia .

Figura 10. FOTOGRAFIA DEL POLO POSTERIOR OD
Figura 7. Edema de Miembros inferiores. (HCAM). Se evidencia edema de papila severo.

Figura 11. FOTOGRAFIA DEL POLO POSTERIOR Ol
Figura 8. Nodulos cutaneos de color rojo vinoso en la piel (HCAM). Se evidencia edema de papila severo .
del cuello y zonas de hiperqueratosis.



OCT DE MACULA:
No edema macular, ni liquido subretiniano, neuroepitelio sin
alteraciones . (figuras 12 y 13).

Figura 12. OCT DE MACULA OD (HCAM)

Figura 13. OCT DE MACULA Ol (HCAM)

OCT DE NERVIO OPTICO
Se evidencia alteracion de disco
diferenciacion de fibras (figuras 14 y 15).

copa, con mala

Figura 14. OCT DE NO OD (HCAM)

Figura 15. OCT DE NO Ol (HCAM)

CAMPOS VISUALES
Se evidencia escotomas relativos en 4 cuadrantes, mas
aumento de la mancha ciega (figuras 16 y 17).

Figura 16. CAMPO VISUAL OD (HCAM)
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Figura 17. CAMPO VISUAL Ol (HCAM)

Durante su estancia hospitalaria se evidencia un
deterioro del estado general, exdmenes de laboratorio
revelan alteracion de proteinas, Ig y hormonas.

Tras realizar distintas pruebas complementarias se
descart6 lesibn ocupante de espacio intracraneal e
hipertension intracraneal y se llegé al diagnostico de
Polineuropatia Crénica Sensitivo motora de tipo mixto
en miembros superiores e inferiores, con afectacion
predominantemente proximal, edema de papila bilateral
y foto sensibilidad cutanea a estudio.

La paciente presento hepatomegalia, hipotiroidismo
subclinico y alteraciones cutaneas esclerodermiformes
con lo que se diagnostic6 Sindrome de Poems,
confirmado por la presencia de componente
monoclonal en sangre y orina .

DISCUSION

El Sindrome de Poems es un trastorno sistémico que
se caracteriza por poli neuropatia, organomegalia,
endocrinopatia, componente M, cambios en la piel,
papiledema e hiperproteinorraquia , que puede cursar
ademas con afeccidn renal y cardiaca, se considera
como resultado de una discrasia de células plasmaticas
con la produccién de un componente monoclonal. (1,
10,11)

A nivel oftalmoldgico, pueden presentar papiledema
(37-73%), drusas peripapilares y/o neovascularizacion
coroidea peripapilar. (13,21) El edema de papila puede
ser crénico bilateral con aumento de la mancha ciega
con o sin afectacion de la AV, pero sin evolucion a
atrofia dptica. Segun los criterios establecidos por
Dispenzieri se requieren 2 criterios mayores
(polineuropatia y componente monoclonal) y al menos
1 criterio menor (lesiones o&seas esclerdticas,
enfermedad de Castleman, organomegalia, edema,
endocrinopatia, cambios cutaneos o papiledema) para
el diagnostico de Sindrome de Poems, lo cual presenta
la paciente en estudio. (1, 3,12)

Hasta la actualidad los tratamientos mas habituales
eran la radioterapia (sobre lesiones
astereoescleroticas), los agentes quelantes (melfalan y



ciclosfosfamida ) y los corticoides (14,21) , siendo
desplazados en este momento por terapias mas
especificas como los anticuerpos monoclonales como
el Rituximab (anti CD20 ), en dosis de 4 infusiones de
Rtituximab 375 mg-m2 en intervalos semanales o los
anti VGEF como el bevacizumab (15,20) El
tratamiento del edema de papila solo sera necesario en
caso de clinica visual y dependera de la etiologia . Ante
un paciente con Sindrome de Poems y edema de
papila debe realizarse una puncidon lumbar para
conocer su presion intracraneal. (16,17)

Si es superior a 25 mmHg considerariamos que existe
HTC y que esta seria la causa del papiledema.
Entonces realizaremos tratamiento con acetazolamida
VO hasta la estabilizacién clinica .Si la presion fuera
inferior a 25 mmHg se consideraria que el edema de
papila seria secundario a un proceso infiltrativo y se
valorarian diversas opciones terapéuticas, entre las que
se hallan los corticoides sistémicos a altas dosis o la
braquiterapia sobre el NO o el uso mas reciente de
anticuerpos monoclonales. (1,19)

CONCLUSIONES

La manifestacién oftalmologica de Poems suele ser el
papiledema, cuya etiologia puede ser infiltrativa por
hipertension intracraneal , inflamatoria y por aumento
de la permeabilidad vascular. El correcto estudio y
tratamiento del edema de papila segun su diferente
etiologia, permitird el control de la clinica visual del
paciente (18).El edema de papila, como manifestacion
inicial de un Sindrome de Poems es infrecuente, pero
debe estar presente en el diagnéstico diferencial de
esta patologia por las implicaciones diagnésticas y
terapéuticas que conlleva. (20)
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ABREVIATURAS:

HCAM: Hospital Carlos Andrade Marin .
ICC: Insuficiencia Cardiaca Congestiva
VEGF: Factor de crecimiento endotelial.
NO: Nervio éptico

AVSC: Agudeza visual sin correccion
CA: Camara anterior

AO: Ambos ojos

OD: Ojo derecho

Ol: Ojo izquierdo
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OCT: Tomografia de Coherencia Optica.
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RESUMEN

El tumor neuroectodérmico primitivo periférico (PPNET) o neuroepitelioma periférico es una neoplasia maligna de
células redondas azules pequefias derivadas de la cresta neural. Es uno de los tipos histolégicos mas indiferenciados
dentro de los tumores malignos. Debido a que es indistinguible del sarcoma de Ewing, imagenolégica e
histolégicamente se considera una Unica patologia para su estudio. Puede aparecer en la infancia (2) o méas frecuente
en la adolescencia y el tratamiento incluye quimioterapia, cirugia y radioterapia. Presentamos el caso clinico de un
paciente de 77 afios de edad , consulta por ptosis palpebral y es catalogado como Sindrome de Horner , se llega a
diagndstico de Tumor Neuroectodermico Periférico confirmado con histopatologia e inmunohistoquimica.

Palabras clave: Neuroepitelioma , Sarcoma de Ewing

SUMMARY

The peripheral primitive neuroectodermal tumor ( PPNET ) or peripheral neuroepithelioma is a malignant neoplasm of
small blue round cells derived from the neural crest. It is one of the more undifferentiated histological types in malignant
tumors. Because it is indistinguishable from Ewing's sarcoma, and histologically imagiologic is considered a single
disease for study. It can appear in childhood or adolescence more frequent and treatment includes chemotherapy ,
surgery and radiotherapy. We report the case of a patient of 77 years old , consultation ptosis and is listed as Horner
syndrome , you get to Periferico neuroectodermal tumor diagnosis confirmed by histopathology and
immunohistochemistry.

Keywords : neuroepithelioma , Ewing sarcoma

INTRODUCCION Se presenta en adolescentes y adultos jovenes, sin
distincién de género, se clasifican en la familia de los
tumores de Ewing (tipo extradseo), con el que comparte
similitud histopatoldgica y citogenética con translocacion t

(11; 22) (p24, p12). (7,15)

El tumor Neuroectodermico primitivo, es un término
utilizado para describir una categoria de tumores de
pequefias células redondas con alto potencial de
malignidad con diferenciacién celular variable, cuyo origen

esta relacionado con células de la cresta neural(5-6). La  El diagnostico diferencial se lo hace con Sarcoma de

mayoria ocurren en el Sistema Nervioso central(1) los que
se presentan fuera de este son llamados PNET
periféricos y se han reportado en varios tejidos blandos,
el sitio mas comun es la regién toracopulmonar, seguido
de la cabezay cuello.

El tumor primario de orbita es extremadamente raro y solo
10 casos han sido reportados (3-4), 8 en edad pediatrica 'y
2 en adultos entre 28 y 58 afios.

Ewing, Linfoma, Neuroblastoma, Sarcoma osteogénico
Hemangioblastoma de células pequefias. (2,8).

Histolégicamente se observa como un tumor con células
pequefias con nucleos hipercromaticos, y una elevada
relacion  nucleo-citoplasma, varios grados de
diferenciacion neuronal: expresividad NSE (enolasa
neuronal especifica) formacion de rosetas de Homer-
Wright, diferenciacion fenotipica de las células
ganglionares expresion de proteinas de neurofilamentos.

©



Los Marcadores especificos PNET periféricos primarios
son Gen HIC-2 (CD 99) , NSE (enolasa neuronal
especifica) y sinaptofisina.proteina glial fibrilar acida
(GFAP)glicoproteina p30-p32vimentina. (3.10)

El tratamiento tiene enfoque multimodal que se da en el
momento oportuno, no existe un consenso definido en el
manejo de estos tumores debido a su presentacion poco
comln, excision Quirlrgica, luego quimioterapia y
radioterapia como primera linea de tratamiento (14) .

Son tumores que progresan rapidamente con mal
pronéstico, estos pacientes deben ser objeto de
seguimiento de por vida para descartar recidiva tumoral y
tumores malignos relacionados con el tratamiento (2,16)

PRESENTACION DEL CASO

Se trata de un paciente de 77 afios de sexo masculino sin
antecedentes personales, quien acude 6 meses antes a
consulta por ptosis palpebral de ojo derecho y baja vision,
es catalogado como Sindrome de Horner, posteriormente
presenta limitacién a la aduccién y mayor disminucién de
agudeza visual y ojo rojo.

Al examen oftalmolégico:

Agudeza Visual con correccion ojo derecho (OD): 20/50
Agudeza Visual con correccion ojo izquierdo (Ol): 20/20

Presién intraocular: OD: No valorable
Ol: 12 mm Hg

MOTILIDAD:
OD: OD: Globo ocular fijo hacia temporal.
Ol: Normal, no limitacién para movimientos.

ANEXOS.

OD: Dermatochalasis, edema palpebral importante ,
traccion de canto externo hacia la 6rbita, a la palpacion
masa dura, no dolorosa movil.

Ol: Normal

BIOMICROSCOPIA

OD: Hiperemia conjuntival , cornea clara, ca formada,
pupila central reactiva, opacidad de cristalino cortical +,
nuclear +, secrecién amarillenta en fondos de saco.

Ol: Cornea clara, ca formada, pupila central reactiva,
facoesclerosis.

OFTALMOSCOPIA
FARMACOLOGICA
FONDO DE OJO DERECHO: No valorable por opacidad
de medios y traccion hacia temporal.

FONDO DE 0OJO IZQUIERDO: Medios claro, pbd, exc
0.8, buena emergencia de vasos, macula bien,retina
aplicada.

Se realizé estudio tomografico, evidenciando traccién de
globo ocular hacia temporal, presencia de masa
extraconal temporal . nervio Optico sin alteracion, no
lesiones 6seas (Figura 1)

INDIRECTA BAJO MIDRIASIS
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Figura 1. TAC DE ORBITA (HCAM). Presencia de masa
extrazona derecha, con traccion de globo hacia temporal.

Por sintomatologia, y tomando en cuenta que la biopsia
no fue concluyente, se realiz6 la exanteracion. (Figura 2-
3-4)

EXANTERACION

Figura 2. Paso 1 de exanteracion: exceresis de parpado
por planos

Figura 3. Extraccion de orbita junto a masa tumoral .



Figura 4. Extraccion total de globo ocular, se evidencia
cavidad orbitaria vacia.

Macroscépicamente se obtiene globo ocular con
presencia de tumor duro de bordes mal definidos 3x3x3
cm localizado en la porcion antero externa de la orbita,
adherido al globo ocular

HISTOPATOLOGICO:

Inmunohistoquimica: S100, proteina glial fibrilar, cd99
positiva en células tumorales (Figura 5)

Figura 5. Histopatoldgico (HCAM): Células pequefias con
nucleos hipercrométicos, y relacion nicleo-citoplasma

DISCUSION

PPNET son Tumores malignos de tejidos blandos que
presumiblemente tienen su origen en la cresta neural que
incluyen una amplia variedad de lesiones con diferente
potencial de diferenciacion que aparecen fuera del
sistema nervioso central y periférico y rara vez afecta la
Orbita; y cuando lo hace se localiza en las paredes
laterales (2)

El diagnostico diferencial se deber realizar con otros
tumores de pequefias células redondas incluido el tumor
de Ewing extradseo, neuroblastoma, rabdiomisarcoma,
linfoma entre otros. (8,13)

45

Antiguamente los pPNETs formaban parte del grupo de
tumores de Ewing extraoseos , con quien compartid
cambios microscopicos genéticos y moleculares , por lo
tanto , las técnicas inmunohistoquimicas vy
ultraestructurales son esenciales para establecer el
diagnostico diferencial de estos tumores (11)

Los pPNETs son tumores que progresar rapidamente y
por lo general tienen un pronéstico pobre( 2) . Cuando se
encuentra en 6rbita puede ocasionar lesion 6sea local,
metastasis sistémicas, sin embargo, son raros, con dos
casos descritos en la literatura (2,12) cuyos sitios fueron
pulmén e higado.

No hay consenso en la literatura sobre el tratamiento. Con
unas pocas excepciones (4, 16), la mayoria de pacientes
son  sometidos a cirugia (biopsia por escisiobn o
exanteracion) asociado con el tratamiento adyuvante con
quimioterapia y radioterapia de acuerdo a protocolos
especificos (2, 17), un hecho que también se observo en
nuestro caso.

CONCLUSION

Existen pocos casos descritos de esta patologia a nivel
mundial, siendo la mayoria en nifios, de ahi su dificultar
para un diagnostico precoz. Incluso posterior a la biopsia
realizada el diagnostico no fue concluyente por lo que se
tuvo que hacer un tratamiento radical.

En este tipo de casos, el diagnostico se realiza por
descarte y con la ayuda de estudios histopatolégicos, es
por ello que presentar este tipo de casos es muy
importante por su rareza y dificultad diagnostica.
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INTRODUCCION

El 80 % de la informacion del medio ambiente se obtiene mediante la funcién visual, lo cual depende de diferentes
estructuras oculares, tales como: cérnea, retina, via 6ptica, corteza visual, humor acuoso, cristalino y vitreo. Tomando
en cuenta que las Ulceras se localizan a nivel corneal nos enfocaremos en el estudio de la misma.

La cérnea es el primer medio refringente del ojo y la estructura inicial visible del globo ocular, (ver figura 1)
embriolégicamente se deriva del ectodermo y del mesodermo superficial, es avascular, se nutre del oxigeno contenido
en lagrimas, de los vasos pericorneales y del humor acuoso, ademas esta provista de nervios procedentes de los
nervios ciliares. (1,2.6)

Guias de tinta
hidrosloluble

Figura 1. Cornea avascular y transparente.
Sus diametros son de 12 mm horizontal y de 11 mm en el meridiano vertical. El espesor varia, a nivel central es mas
delgada, alrededor de 520 micras (0,52 mm), y cerca de 1 mm adyacente a la esclera. El poder de refraccion de la
cérnea es de 43 dioptrias. (1, 5,8)

Estéa constituida por 5 capas (5,8) (ver figura 2)

Figura 2. Corte histolégico de la cornea

EPITELIO: Es plano, poliestratificado y no queratinizado, el estrato superficial presenta microvellosidades, las células
se renuevan constantemente, es uno de los tejidos que se regenera mas rapidamente, pues una erosion puntual
puede recuperarse en 3 horas y una mas profunda en pocos dias.(1,2,7)

BOWMAN: Esta constituida por fibras de colageno y sustancia fundamental, su grosor medio oscila entre 8 y 14
micras, es mas delgada en su periferia y posee escasa capacidad regenerativa, razén por la cual se explica el
caracter recidivante de algunas erosiones corneales, cuando dicha membrana se ve afectada.
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ESTROMA. Tiene un grosor de 500 micras, constituye el 85-90 % del espesor corneal.
Esta compuesto por laminillas de colageno, sustancia fundamental y las células estromales denominados queratocitos,

DECEMET: Tiene un grosor de 10 micras y es una membrana cuticular que cubre la porcidn posterior del estroma y
anterior al endotelio. Su grosor aumenta con la edad y es la més resistente de las capas corneales. (1,2)

ENDOTELIO: Esta constituido por una sola capa de células hexagonales y aplanadas. Su sustitucion se realiza por
extensién de las células vecinas y no por divisién, de manera tal que su nimero decrece con la edad. Su funcion
principal es el transporte de sustancias osméticamente activas y el mantenimiento del balance hidrico. (1,2)

Tiene 2 grandes funciones: proteccién del contenido intraocular y refraccion de la luz.

A. Proteccion: El tejido corneal es una estructura fuerte capaz de resistir una considerable fuerza antes de romperse
en casos de traumatismos por accidente o quirlrgicos, esto se debe a que su composicién estructural es a base de
tejido conectivo colageno. Su rica inervacion proveniente de la primera rama del trigémino también es un factor de
gran ayuda (1)

B. Refraccion: La interfase aire-lagrima forma la primera y mas potente superficie de refraccion de la luz que ingresa

ULCERA MICOTICA

Desde el punto de vista epistemoldgico, Grayson (1) y Kanski (3) coinciden en cuanto a la existencia de una Ulcera
corneal cuando algunos microorganismos invaden la superficie de la cornea (ver figura 3) y se produce un infiltrado
de la region afectada, pérdida de sustancia, dolor, trastorno de la agudeza visual, halos por la difraccion de la luz
debido al edema corneal, fotofobia y lagrimeo. (1,3 ,9)

DEFINICION

Se define como un proceso de infiltracion corneal con pérdida de sustancia, originado por una invasion de hongos a la
cOrnea con caracteristicas biomicroscopicas y cuadro clinico dependiente del germen causal acompafiado de
sintomas generales, en el cual se debe tener en cuenta el interrogatorio al paciente, asi como priorizar los
antecedentes oculares y personales de estos. (3, 10,11)

Figura 3. Ulcera corneal inferior

La queratitis micética es la infeccion de tipo ulcerativa de la cornea causada por hongos, de inicio clinico insidioso que
va desde el contacto con el hongo hasta los dias o semanas que puedan transcurrir al inicio de los sintomas (4,
27,28)

EPIDEMIOLOGIA

La queratitis fungica es una causa frecuente de enfermedad corneal en regiones tropicales del mundo (5,29). Se
establece que tiene una prevalencia del 6%, observandose un incremento en los Ultimos 30 afios; a nivel mundial
representa entre el 4% y el 60% de las Ulceras corneales infecciosas (30,31). Esta amplia distribucién resulta de
diversos factores como condiciones socioecondémicas, caracteristicas ambientales, y variaciones geograficas en la
latitud y diferencias climaticas (2, 32). Es mas frecuente en hombres que en mujeres, se han reportado diferentes
proporciones para ambos sexos en India (1.6:1), China (1.5:1) y Brasil (6.4:1) (3,33).
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En relaciéon a otras caracteristicas demograficas del huésped, se presenta mas comunmente en jovenes y adultos
medios, asociados al trabajo en el campo y agricultura; también en épocas del afio donde predomina el clima himedo.
(20,33).

AGENTES CAUSALES

Los hongos son organismos eucariotas con nucleo bien definido y rodeado por una membrana nuclear (ver figura 4).
Estas Ulceras se describen como las mas graves, puesto que suelen aparecer de manera aislada en dependencia del
germen causal (3,17,18 ) las de etiologia micética acompafian a las bacterianas y ambas se sobreafiaden
mutuamente, razén por la cual resulta méas complejo su tratamiento y evolucién.

Figura 4. Microscopia mic6tica con nucleos Unicos y grandes.

CLASIFICACION

HONGOS Pe'nicillll;lum

FILAMENTOSOS Mo

NO SEPTADOS Rhizopus
Absidia

~ LEVADURAS -

Figura 5. Clasificacién de agentes Causales de Ulceras Micoticas

HONGOS FILAMENTOSOS O MOHOS

La queratitis por hongos filamentosos puede afectar cualquier parte de la cérnea, producen cultivos de tipo algodonoso
o plumoso. Se clasifican en septados y no septados. Los mas importantes en la produccion de Ulceras fungicas son
Aspergillus y Fusarium. (7,31) (ver figura 6)
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Figura 6. A: Cepa aspergillus y B: Cepa Fusarium

Presentan infiltrado blanco- grisaceo, aspecto seco y bordes a modo de plumas o filamentos irregulares. (Ver figura 7)

Figura 7. Ulcera corneal filamentosa mas
hipopion (pus en camara anterior )

LEVADURAS

El mas representativo es la candida albicans que produce fosfolipasa y lisofosfolipasa en la superficie de las
blastosporas, facilitando la entrada al tejido , se presentan como ulceracién oval pequefia , densa supuracién estromal
blanco amarillenta, con bordes definidos (ver figura 8), existiendo un perimetro amplio de inflamacién estromal y
edema . La Céandida es el principal agente causal en uso de lentes de contacto terapéuticos.

Figura 8. Ulcera corneal por Candida
bordes regulares por lente de contacto.

FACTORES DE RIESGO

El epitelio corneal es una poderosa barrera de defensa que impide el ingreso de bacterias dentro de la cérnea, muy
pocas bacterias son capaces de penetrarlo si se encuentra intacto. Los factores de riesgo incluyen :
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Clima humedo y calido

Agricultores o trabajadores del campo
Traumatismo con cuerpo extrano vegetal Fusarium
Trauma no penetrante

Paciente inmunocomprometido Candida

Uso cronico de esteroides Candida

Ojo seco B . B

Queratitis neurotrofica

'HIV/SIDA Candida parapsilosis
Transplante de cornea Candida parapsilosis
Lente de contacto Fusarium

DM

Cirugia Refractiva

Figura 9. Factores de riesgo para desarrollo de ulcera micética

FISIOPATOLOGIA

Los hongos no pueden penetrar un epitelio integro, asi que proliferan o penetran a través de una abrasién epitelial o
un defecto epitelial persistente. Una vez inoculados en la cdrnea, la replicacion celular ocurre por gemacion, con
formacion o no de pseudohifas, en el caso de las levaduras y por formacion de hifas en el caso de los filamentos.

Los hongos producen diversas enzimas que digieren el tejido corneal y facilitan su invasion, ocasionando lesion
corneal de diferentes caracteristicas. Aunque es rara, la infeccién por hongos puede tener efectos devastadores, pues
causan necrosis del estroma y entran en la camara anterior por la membrana de Descemet, lo cual es muy dificil de
controlar, debido en parte, a la escasa penetracion de los agentes antimicoticos (3, 21)

SINTOMATOLOGIA

En el curso de las infecciones micéticas, las caracteristicas oculares estan dadas por el antecedente de trauma con
materia vegetal, lo que da lugar a sintomas como fotofobia, lagrimeo, blefaroespasmo, disminuciéon de la agudeza
visual, inyeccion cilio conjuntival, quemosis y edema palpebral, en estadios avanzados pueden llegar a la perforacion.

Clinicamente se caracterizan por ser elevadas, de superficie irregular con bordes festoneados o plumosos, en
algunos casos aparecen surcos parciales o totales, opacidades satélites y placa endotelial, anillo inflamatorio de
Wessely (ver figura 10), precipitados retroqueraticos e hipopién espeso o denso que se presenta después de la
primera semana del contacto. (3, 19,20)

Figura 10. Anillo de Wessely caracteristico de
queratitis micotica
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La queratitis causada por Fusarium solani ( ver figura 11), puede destruir completamente el ojo en un par de
semanas, ya que la infeccion suele ser severa con perforacion profunda y extensa, incluso puede concurrir un
glaucoma maligno. Con las especies de Aspergillus se cree que causan una forma menos severa y no tan
rapidamente progresiva de queratitis, que es mas susceptible a la terapia antimicética que la queratitis por Fusarium.
(29).

A Q"’ \ Y
O ERRA y \ <
Figura 11. Ulcera corneal con infiltrado con infiltrado
algodonoso mas hipopion (pus en camara anterior)

El cuadro clinico producido por levaduras es diferente y se presenta como una pequefia ulcera oval de bordes bien
definidos, rodeada de un anillo amplio y denso con edema e infiltracion corneal (35) (ver figura 12)

Figura 12. Ulcera corneal con anillo amplioy
edema perilesional causado por levadura .

DIAGNOSTICO

Se debe tomar en cuenta el antecedente del paciente, para lo cual hay que realizar una historia clinica detallada,
inicialmente se debe tefiir la ulcera con fluoresceina para una rapida identificacion y delimitacion del defecto corneal
(ver figura 13), observandola al microscopio con la luz de cobalto (21,22)

\ & : W ) B %
Figura 13. A. Ulcera corneal sin tincion, se ve infiltrado algodonoso. B. Tincion con fluoresceina.
C. Defecto corneal visto con luz de cobalto

FROTIS CORNEAL
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El diagnostico de laboratorio de la ulcera micética depende del examen de frotis directo obtenido del raspado corneal
profundo, los reactivos mas utilizados son KOH, Giemsa, (ver figura 14), tincién de Gram, hematoxilina y eosina,
entre otros (30, 31); con sensibilidades del 50% al 80%.

a2 F -
Figura 14. Microscopia con Tinciéon Giemsa, se observa Hongos
filamentosos con hifas
CULTIVO

Los medios mas utilizados para el aislamiento de hongos incluyen agar sangre, agar chocolate, medio sabouraud (ver
figura 15) , la mayoria de los hongos pueden ser aislados en 2 a 3 dias de incubacién, como Candida, Fusarium y
Aspergillus, pero al menos 25% de ellos requieren un periodo de incubacion de hasta 3 semanas. El aislamiento
mediante cultivo resulta en muchos casos dificil, debido a la poca disponibilidad de material clinico, es decir, raspado
corneal (36) , también es (til la Técnica de Metenamina. (ver figura 16)

n THBL )
Figura 16. Técnica de Mete
negra definida contra un fondo verde palido.

DIAGNOSTICO MOLECULAR

Hasta hace 10 afios, el diagndéstico de la queratomicosis se realizaba exclusivamente con las tinciones y el cultivo.
Actualmente se encuentran disponibles nuevas técnicas diagnésticas, la capacidad para la identificacién de material
gendmico en cualquier tipo de muestra ha permitido el diagnostico de muchas enfermedades genéticas o infecciosas
basado en secuencias de ADN (22)

Un estudio reciente comparé la sensibilidad entre el examen directo, cultivo y reaccién en cadena de la polimerasa

(PCR), resultando en un 66.7%, 59.3% y 92,6% respectivamente (30).

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
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Se realiza con tres patologias especificas (ver figura 17)

Figura 17. A. Ulcera bécferiana. B. Ulcera por acanthamoeba C. Ulcera herpética

TRATAMIENTO

Dependiendo de la causa sera el tratamiento de las Ulceras y las infecciones corneales, el cual debe realizarse
rapidamente para prevenir lesiones mayores en la cérnea.

Los afectados, generalmente, comienzan el plan terapéutico con antibiéticos que resulten efectivos contra muchas
bacterias y cuando se identifica el germen causal se usa el antimicético especifico. ( 22, 24, 25)

MANEJO FARMACOLOGICO

El tratamiento de la queratitis micotica se realiza principalmente por medio de agentes antimicoticos, la penetracion del
hongo hacia las capas profundas de la cornea ensombrece el pronoéstico del cuadro, lo que hace necesario que los
antimicéticos usados posean una excelente penetracion tanto corneal como intraocular,(20) sin embargo son pocos
los que ofrecen este beneficio sin causar una reaccion toxica a nivel ocular (14, 22)

Las pautas del tratamiento son:

1. No oclusién ocular.

2. Descontinuar el uso de lentes de contacto

3. Antimic6ticos sistémicos

4. Medicamentos Antibacterianos tdpicos si es ulcera micética sobreinfectada, se puede usar aminoglucosidos
0 quinolonas. (16)

5. Midridticos : Atropina 1 gota cada 6-8 h disminuye el dolor y la formacion de sinequias posteriores. (12,13)

6.Hipotensores oculares topicos : timolol 0,5 % 1 gota cada 12 h.

7.No uso de corticoides por riesgo de aumento de ulcera y perforacion.

8.Debridamiento periédico, extraccidn de restos necréticos y mucopurulentos

TRATAMIENTO ESPECIFICO DE ACUERDO AL HONGO CAUSAL

FILAMENTOS:

+ Natamicina 5% cada hora durante las primeras 48 horas para establecer una dosis de carga. Es el Unico agente
antimicético oftalmico de uso topico aprobado por la FDA y es la droga de eleccidn contra la queratitis por hongos
filamentosos sin embargo, la penetracion en el estroma corneal es limitada (16, 35-37)

« Anfotericina B 0.15% topica cada hora las primeras 24 horas, luego cada 4 horas dosis mantenimiento.(18)

% Voriconazol sistémico ( 400 mg vo cada 12 horas durante las primeras 24 horas, luego dosis de mantenimiento de
200 mg cada 12 horas . (10,17,21,35)

LEVADURAS:

< Anfotericina B 0.15% tdpica cada hora las primeras 24 horas, luego cada 4 horas dosis mantenimiento (18)
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< Anfotericina B intracameral o intravitrea a dosis de 5 a 10 pg/ml, Gnica dosis.

% Fluconazol al 0,2% tiene una penetracion ocular mayor que la anfotericina B y la natamicina, asi como una baja
toxicidad ocular.

TRATAMIENTO QUIRURGICO

Los pacientes que no responden al tratamiento médico con los farmacos antimicoticos topicos y orales suelen requerir
intervencion quirdrgica, incluyendo el trasplante de cérnea (ver figura 18) o recubrimiento con membrana amni6tica
(ver figura 19), (15, 26, 38).

Aproximadamente el 15% a 27% de los pacientes requieren intervencion quirtrgica (37). Sin embargo, en algunos
casos incluso la cirugia corneal no devolvera la vision, lo que resulta en pacientes con ceguera o con alguna
deficiencia visual.

Se reserva para los siguientes casos:

o Falta disponibilidad de la terapia antifingica eficaz.
e Progresion de la infeccion a pesar del tratamiento farmacolégico.
e Perforacién inminente o real.
e Progresion de la infeccién que involucra esclera y limbo
e Riesgo de endoftalmitis (Infeccion de Camara anterior y posterior) (ver figura 20)
Figura 18. A. Ulcera micética con defecto epitelial Figura 19. Recubrimiento con
Amplio. B. Queratoplastia penetrante membrana amnidtica
Figura 20. Endoftalmitis. Se observa ulcera micética central con secrecién
purulenta en mas de la mitad de camara anterior
PRONOSTICO

Las infecciones micéticas son de evolucién muy térpida, tomando en cuenta el retraso en la identificacién del agente
causal y su progresion rapida, como complicacion mas frecuente y precoz tenemos la perforacion. ( ver figura 21)
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Figura 21. Ulcera corneal micética con perforacién corneal
y herniacién de iris .

CONCLUSIONES

% Cualquier infeccion fangica el diagnostico y tratamiento precoz son criticos de cara a controlar la patologia. (22)

+ Mala evolucién a pesar de tratamiento realizar una queratoplastia cuando antes posible para evitar la invasién
escleral o la extension intraocular. (26)

«+ Siocurren las posibilidades de control de la infeccién y recuperacion visual son muy pobres. (20, 22) .
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ﬁ SINDROME DE POEMS ASOCIADO A PAPILEDEMA X
D) A PROPOSITO DE UN CASO ENIVERSIDAD
SAN 'R . L)
IESS DEOUITO

Mu]er de 43 afos, mem asismnha jurldloo casada mgresada en el Serviclo de Medlcina lntema de!

,'descanar edema de paala de NO Al momemo pademe aslntpméﬂce oeu!ar lntrahospnalarlamente se
realizan varios estudios en los que se evndencia organomegalia , pmblemas cardiacos y alharaclones
metabdlicas multiples.

INTRODUCCION: El sindrome de POEMS es una condicién médica muy rara que se define por la combinacion
de un trastorno de proliferacién de células plasmaticas (por lo general Mieloma), con polineuropatia, y efectos
en muchos otros sistemas. La edad promedio de afectacién es de 50 afios sin diferencias significativas entre
ambos sexos. ocasionalmente se ha descrito el sindrome de Poems en menores de 40 afios.

CASO CLINICO
Se describe el caso de una paciente femenina de 46
afios ,mestiza, con antecedente de HTA +ICC,
Hipotiroidismo, Hiperuricemia, Hiperparatiroidismo que
presenta desde hace 9 meses deterioro del estado
general, disnea de pequefios esfuerzos, edema de Mi
que imposibilita la bipedestacion y pérdida de peso de 40
libras en 3 afios.

En su evaluacién inicial se encuentra con palidez
generalizada, cianosis, adenopatias submaxilares,
ingurgitacion yugular, hirsutismo en térax, brazos y
miembros superiores, con hepato y esplenomegalia,
hiperpigmentacion acral, leuconiquia, edema de
miembros inferiores que deja fovea. A nivel
Oftalmoscopico la agudeza visual de ambos ojos 20/20,
funduscépicamente se identific6 papiledema severo
bilateral

Los hallazgos en estudios de imagen y de laboratorio
asociados a clinica de paciente, mas la presencia de
papiledema fueron determinantes para el Dg de
Sindrome de Poems, lo cual conlievo a un estudio amplio
de la enfermedad v el tratamiento del mismo.

PRONOSTICO: El prondstico de los pacientes
con este sindrome es pobre, se considera que la
supervivencia es de 12 a 33 meses. La terapia
médica combina altas dosis de corticosteroides y
quimioterapia




