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ANTECEDENTES

La esclerdtica es una estructura densa y fibrosa de coldgeno que constituye las 5/6
partes posteriores del globo ocular. Anteriormente se consideraba de origen mesodérmico,
sin embargo estudios experimentales reciente han sugerido que derrva de dos superficies.
cresta neural ectodérmica y el mesodermo Se define entre el 4° y 5° mes del desarrollo.
Como la cornea, ademas de proteger y estabilizar la porcion interna del ojo, sirve para la
insercion de los musculos extraoculares v ayuda a soportar fa presidn intraocular (9). Por
delante se observa como “lo blanco” del ojo y esta cublerta por la muy vascularizada
esclera (epiesclera), la facia bulbar (capsula de Tenon) y la conjuntiva.

Los delicados vasos sanguineos de la epiesclera son visibles en el polo anterior a través
de la conjuntiva. Posteriormente la esclerdtica esta conectada mediante finas fibras de
coldgeno laxo a la densa facia bulbar,

La esclerdtica tiene dos grandes aberturas: los orificios esclerales anterior y posterior, y
numerosas pequefias aperturas a través de los cuales pasan los nervios y los vasos
sanguineos. La esclerdtica esta perforada unos 3 mm medialmente al polo posterior por el
orificio escleral posterior, ¢l canal a través por el cual dejan el globo ocular el nervio optico
y la vena central de la retina y a través del que penetra en el ojo la arteria central de la
retina. En el ecuador las venas posteriores vorticosas y los vasos ciliares anteriores cerca de
la insercion de los musculos rectos.

El onificio anterior de la esclerdtica estd cubierto por la cornea. La pertferia de este
orificio es una zona de transicién , el limbo esclerocorneal

La esclerotica cuenta con 3 capas: la epiesclera, el estroma escleral y la lamina fusca.

La epiesclera es la capa mds externa. Es un tejido conectivo moderadamente denso,
vascularizado que limita con el estroma escleral y envia bandas de tejido conectivo a la
facia bulbar (cdpsula de Tenon). Estd compuesto de fibras de coldgeno arregladas
flojamente, entremezcladas con fibroblastos, elastina, algunos melanocitos y sustancia



fundamentat (proteoglicanos y glicoproteinas). La porcion anterior de la epiesclera tiene un
suministro sanguineo muy rico que proviene de las arterias ciliares anterior y posterior, que
puede hacerse muy congestivo en casos de inflamacién. La epiesclera y la facia bulbar se
encuentran muy atenuadas por detrds del ecuador del ojo, este explica la relativa
avascularidad de la esclerdtica posterior.

El estroma escleral consiste principalmente en haces de fibras de colageno tipicas, tipo [
y pocos fibroblastos con orientacion paralelo al limbo esclerocorneal para formar una matla
entretejida en dicha region. Ademds del coldgeno, las proteinas de la matriz celular
incluyen elastina, proteoglicanos y glicoproteinas. La esclerotica es blanca debido a la ala
variacién del didmetro y por la disposicidn irregular de las fibras de colageno del estroma.
Cuando ¢l contenido de agua de la esclerdtica ( generalmente entre el 65 y el 70%)
disminuye por debajo del 40% o aumenta a mas del 80%, la esclerotica se hace
transparente. Excepto por los vasos perforantes, el estroma escleral es avascular y no
contiene canales linfaticos.

La lamina fusca, la parte mas interna de la esclerdtica, se encuentra en contigiidad con
ta coroides. que la provee de muchos melanocitos, los responsables de su color pardo.
Finas fibras de coldgeno se entremezclan con la coroides y forman unas conexiones
delicadas entre la esclerdtica y la coroides (2).

El aporte sangufneo del estroma escleral proviene de las redes vasculares de la
epiesclera y la coroides.

La inflamacién primana aislada de colagena de la esclera y de las estructuras vasculares
y neurales que recorren la esclera, ocurre frecuentemente. Se presenta con mayor
frecuencia como parte de una enfermedad sistémica, como artritis reumatoide (AR). La
epiescleritis simple usualmente no progresa a escleritis, sin embargo asociado a AR puede
progresar a escleritis nodular. :

La inflamacion de la esclera puede constituir una enfermedad grave que produce dolor y
amenaza la vision. Se presenta con mds frecuencia en mujeres que en varones, con una
incidencia maxima entre la 4* y 6° década de la vida, y es bilateral aproximadamente en el
50% de los casos. [l dolor puede ser intenso y 2 menudo se describe como tatadrante
profundo. Con frecuencia se asocian fotofobia y lagrimeo. La escleritis ¢s mas severa que la
epiescleritis y se asocia més frecuentemente a queratitis, uveitis, catarata, glaucoma o



desprendimiento de retina (DR).

La clasificacion de la inflamacion escleral propuesta por Watson y Hayreh se basé en la
observacion de los sitios anatomicos del proceso inflamatorio v los cambios asociados en 1a
vasculatura escleral.

El 95% de los casos de escleritis se presentan en la porcidn anterior de fa esclera.. La
escleritis anterior se divide en: difusa, que representa aproximadamente el 40% de los
casos, escleritis nodular el 45% v la escleritis necrosante que apatece en el 14% de los
casos, por lo general es mds grave y su frecuencia es doble con inflamacion que sin ella

La variedad necrosante es la mas amenazadora y puede asociarse a complicaciones
oculares o sistémicas en el 60% de los pacientes. El 40% puede manifestar agudeza visual
disminuida. E1 29% de los pacientes con escleritis necrosante puede morir a los 5 afios. La
variedad necrosante puede distinguirse por las zonas focales de esclera avascular. En
aquellos casos de escleritis necrosante crénica sin inflamacion (escleromalacia perforante),
la mayoria de los pacientes presentan artritis reumatoide de larga evolucion que afecta
multiples articulaciones. En mas de ta mitad de los casos, el proceso es bilateral en estos
pacientes. Es relativamente asintomdatico. En la fluorangiografia de segmento anterior se
han revelado cambios obliterativos en los vasos en la escleritis necrotizante (16). Desde el
punto de vista clinico pueden aparecer zonas amplias de esclera avascular como un
secuestro con exposicion adyacente del pigmento uveal a través de una esclera fuertemente
adelgazada. Puede presentarse una reaccion de la camara anterior, que constituye un signo
amenazador, [a perforacton no es frecuente, pero puede producirse.

La inflamacién primaria aislada de colagena de la esclera y de las estructuras vasculares
y neurales que recorren la esclerdtica ocurren en forma mds o menos frecuente. Esta
inflamacion se ha asociado a enfermedades inmunes sistémicas, principalmente artritis
reumatoide (AR) en un 10 a 33% de los casos, asi como a lupus eritematoso sistémico
(LES), poliarteritis nodosa, entre otras. La vasculitis autoinmune juega un papel importante
en la patogénesis de la escleritis en este tipo de enfermedades. La localizacion clinica
inicial es en la parte anterior, donde los

vasos ciliares corren por la esclera. Estudios inmunohistoquimicos de tejidos de biopsias de
conjuntiva y esclera han demostrado la presencia de obliteracion por compiejos inmunes
vasculiticos. También se ha observado necrosis fibrinoide e invasion por neutrofilos en ta



pared de los vasos esclerales, sobre todo en la escleritis necrotizante.

Frecuentemente varios secuestros focales se encuentran juntos, y la inflamacion
circundante llega a hacerse confluente . Los focos son usualmente rodeados por una
extensa zona de necrosis fibrinoide, histiocitos y células inflamatorias cronicas. La
infiltracion posterior y extension hacia la capa uveal y epiesclera, ocasiona que ¢l tejido se
adelgace en configuracion fusiforme. En la escleromalacia perforante, cuando el secuestro
de colageno ha sido destruido por la inflamacion, el edema disminuye y el tejido uveal
puede herniarse a través de la esclerdtica dafiada (9, 14).

Después de ataques repetidos de epiescleritis la esclera puede estar transparente pero no
delgada. En la escleritis difusa y nodular, puede ser transparente, mostranda un color azul
de la coroides. La ectasia y destruccion del tejido escleral ocurre solamente en la escleritis
necrotizante.

El tratamiento de la enfermedad escleral necrotizante con corticoesteroides topicos y
sistémicos producen varias respuestas. Ocasionalmente hay excelentes resultados,
particularmente en la escleromalacia perforans; pero al mismo tiempo las lesiones pueden
ser infectadas por los esteroides (1). El uso de antiinflamatorios no esteroideos (AINES)
puede ser el tratamiento como 1° linea; en 2* linea los esteroides asociados o en sustitucion
y en 3 linea los inmunosupresores. En la escleritis necrotizante se puede usar como 1* linea
los farmacos inmunosupresores (12). La ciclofosfamida se ha visto con mayor efectividad.
Actualmente el tratamiento quirdrgico ha tenido mejores resultados que con el médico.

Messmer, en 1995 demostré que inmunosupresores citotoxicos (ciclofosfamida y
metotrexate) en conjunto con tratamiento quirirgico agresivo temprano preservaron la
ntegridad del globo ocular en un 92% (11).

Van der Hoeve sugirié 2 métodos para reparar la perforacion del globo ocular en la
escleromalacia perforante: el uso de injerto de mucosa bucal o un flap conjuntival
siguiendo una excision del iris prolapsado. Paufique obtuvo resultados satisfactorios
usando injerto escleral en pequefias perforaciones de esclera. Renard reportd que hay un
reforzamiento del defecto escleral con injerto autogeno de cartilago auricular En 1955,
Armstrong y McGovern utilizaron injerto de fascia lata (18). También se ha utilizado
duramadre y periostio (13.) Bick reportd que en defectos pequefios el injerto de esclera es



PROCEDIMIENTOS

Se revisaran los expedientes de los pacientes con diagnostico de escleromalacia
perforans que han sido mangjados quirirgicamente en el servicio de Cornea de
Oftalmologia, y de los pacientes que acudan a la consuita externa, realizindose el
diagnéstico de la enfermedad estudiada, asi como el tratamiento a realizar.. El estudio se
ltevara a cabo hasta Noviembre de 1997.

De los pacientes que se han manejado previamente, se revisara el tratamiento quiriirgico
realizado, el tipo de tejido injertado y la evolucion del mismo; ¢l nimero de cirugias a que
fueron sometidos, asi como los estudios de gabinete y laboratorio utilizados para determinar
enfermedad sistémica asociada.
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DISENO DEL ESTUDIO

Se realizara un estudio retrospectivo.

Se inclwrdn a todos los pacientes de la consulta externa de Cérnea del servicio de
Oftalmologia, del Hospital de Especialidades, Centro Médico Nacional, sigle XXI IMSS
con diagnostico de escleromalacia perforans y se revisaran los expedientes para valorar el
tratamiento quirGrgico utilizado y el tipo de tejido injertado.

Debido a que la enfermedad a estudiar es de presentacion muy rara, no se tomara
tamafio de muestra, asi como edad, sexo ni patologia sistémica asociada. Se valorard la
buena funcionalidad de) tejido injertado mientras no sea lisado.

Se excluiran a Jos pacientes que previamente han recibido algun tratamiento quirurgico
fuera de la Institucion.



MATERIAL Y METODOS

Se realizé un estudio de tipo retrospecttvo (revision de expedientes ) y observacional.

Se revisaron expedientes de pacientes del servicio de Cérnea del Hospital de
Especialidades, Centro Médico Nacional, siglo XXI del IMSS con diagnostico de
Escleromalacia Perforante, en el periodo comprendido del 1° de Enero de 1995 al 31 de
Noviembre de 1997, manejados con tratamiento médico y quirargico (colocacion de
injerto).

Se evaluaron antecedentes sistémicos y oftalmolégicos de importancia (patologia ocular
y cirugias oculares previas). Se registré la exploracion oftalmolégica a su ingreso: agudeza
visual (AV) a su ingreso, biomicroscopia, presién intraocular (P1O) y tondo de ojo; asi
como la valoracion de los resuitados de examenes de laboratorio y gabinete realizados y
valoracion por otros servicios para determinar enfermedad sistémica autoinmune asociada.
En cuanto a biomicroscopia, el adelgazamiento de todo el espesor de la esclerdtica,
principalmente por delante del ecuador, en cualquier sector y sin reaccion inflamatoria
importante en segmento anterior, determiné el diagnéstico de la enfermedad estudiada.
También se registré manejo médico y quirdrgice utihizado (tipo de injerto).

Debido a que la escleromalacia perforante es una enfermedad destructiva, se tomo la
conservacion del organo como pardmetro para determnar la eficacia del tipo de ujerto

utilizado.

La valoracion de la evolucion de los pacientes fue con un minimo de 3 meses de
postoperados.
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RESULTADOS

Se revisaron expedientes de 5 pacientes (6 ojos) de la consulta de Cérnea del servicio de
Oftalmologia del Hospital de Especialidades, Centro Médico Nacional, siglo XXI con
diagnéstico de escleromalacia perforante, del periodo det 1°. de Enero de 1995 al 30 de
Noviembre de 1997. De ellos 3 fueron mujeres (60%) y 2 hombres (40%). El rango de
edades fue de 48 a 78 afios, con un promedio de 66.4% afios de edad. Se analizaron 4 0jos
1zquierdos y 2 ojos derechos.

Dos pacientes con antecedentes sistémicos de hipertension arterial sistémica (HAS) y
uno con colitis. El resto sin enfermedades sistémicas aparentes.

Cinco pacientes (5 ojos) con antecedentes de cirugia ocular previa: un ojo con
antecedente de cirugia de exeresis de ptengidn nasal, 2 ojos con cirugia filtrante
(trabeculectomia) por glaucoma primario de 4angulo abierto (GPAA) y 2 0j0s con
antecedente de extraccién extracapsular de catarata mds implante de lente ntraocular. El
paciente que no presenté antecedentes oftalmolégicos quirtirgicos, presentaba uveitis en el
ojo estudiado.

A todos los pacientes se les solicité BH, QS, ES, TP, TPT, plaquetas, tele de torax para
valoracidn preoperatoria, asi como pruebas seroldgicas e interconsulta a Medicina [nterna
para determinar enfermedad sistémica autommune asociada.

En 4 pacientes (5 ojos) se observd zona de escleromalacia en sector
superior(adelgazamiento escleral importante con visualizacién de tejido uveal) ; y en un

ojo se observo en sector nasal ( con antecedente de exeresis de pterigion.

En 5 ajos (83 3%) se colocd injerto tectérico de tejido corneal cubriendo zona de
escleromalacia y, en un ojo (16.7%) de coloco injerto de esclerética.

Todos los pacientes se¢ manejaron con esteroides topicos en el postoperatorio. El
paciente con antecedente de uveitis s¢ manejé con un antimetabolito {metotrexate).
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Cuatro ojos (66.7%) con buena evolucion: integracion del injerto tectonico cubierto por
conjuntiva. Solamente uno de estos ojos amerito resutura del injerto en sector inferior por
dehiscencia de puntos. En 3estos ojos se mantuvo la TIO desde el ingreso en cifras
normales y posterior a la cirugia. Se valoraron durante un periodo de 3 meses como minimo
posteriores a la cirugia ¢/15 dias aproximadamente.

Un paciente ( 2 ojos) con antecedente de cirugia filtrante por glaucoma primario de
4ngulo abierto (GPAA) presento lisis y retraceion del injerfo corneal en AO con prolapso
de tejido uveal. Se realizo una nueva cirugia con colocacion de injerto de mucosa labial en
AO uy se inici6 manejo con inmunosupresores: ciclosporina asociado con prednisona
sistémica Se colocod lente de contacto terapéutico por lisis de suturas. Se realizé nueva
cirugia: colocacion de injerto de tejido pericardico en Ol ¢ injerto autdlogo de tascia lata en
OD por lisis del injerto de mucosa labial. Evoluciond el tejido injertado a la lisis, con gran
prolapso de tejido uveal en OD, por lo que se realizé enucleacion de OD. En Ol se realizo
injerto de silicon con retraccion del mismo a las 3 semanas y manteniéndose con uso del
LC terapéutico. El paciente posteriormente presento falla orginica multiple, ocasionando su
fallecimiento

El ojo eviscerado se estudio histologicamente, donde se encontrd solamente infilirado
de linfocitos polimorfonucleares.
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DISCUSION

La escleritis puede presentarse sola o como manifestacion de una variedad de
enfermedades no inmunes o mediadas por inmunidad La respuesta inmunopatolégica en la
escleritis aparece al existir una anormalidad en la mtegndad en la vasculatura; trombosis
de los vasos, necrosis fibrinoide, y la infiltracion inflamatoria en la pared de los vasos es
evidente (29). Dentro de las enfermedades mediadas por inmunidad, las enfermedades
sistémicas por vasculitis son las condiciones mds frecuentemente asociadas con esclertis.
La deteccion por histopatologia e inmnofluorescencia de microangiopatia inflamatoria
mediada por complejos inmunes en biopsias de tejido escleral, la ausencia de perfusion
vascular en tipos severos de escleritis o angiografia fluoresceinica del segmento anterior y
la respuesta favorable de la escleritis ante tos firmacos inmunosupresores, sugieren que la
escleritis se asocia con enfermedades sistémicas por vasculitis y presenta el mismo proceso
patogénico de este tipo de enfermedades, incluyendo el dafio a los vasos a través de
depositos de complejos inmunes en los vasos, activacion det complemento, neutrofilos y
enzimas relacionadas con la destruccion del tejido, asi como reacciones inmunes mediadas
por células Esta microangiopatia inflamatoria de la esclera, como las enfermedades
sistémicas por vasculitis pueden desarrollar una suscepttbilidad genética a personas
expuestas a factores ambientales desconocidos como agentes infecciosos  (virus,
micobacterias). Ocasionalmente la microangiopatia nflamatoria de la esclera y ofras
manifestaciones de vasculitis sitémica pude ser desencadenada por trauma o infecciones
crénicas en personas “predispuestas” a enfermedades mediadas por inmurudad. (7)

En el presente estudio, 4 de los pacientes no presentaron evidencia de enfermedad
sistémica mmune asociada, guienes presentaron buena evolucion con el injerto tectonico
corneal aplicado a 3 de ellos y escieral a uno de los pacientes, preservando asi el globo
ocular, y 4 un paclente se le diagnostico dermatitis espoangiotica (vasculitis) un afio
posterior a su ingreso al servicio, quien presentd muy mala evolucion posteriores a las
diversas cirugias de colocacion de injerto tectonico en ambos globos oculares.

De los pactentes estudiados, 4 (5 ojos) presentaron antecedente de cirugia ocular. Se ha

visto el desarrollo de escleritis necrotizante en 2 a 6 semanas postetiores a cirugia ocular.
Resultados de estudios inmunihistoquimicos en conjuntiva y/o esclera resecada han
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reportado depositos de complejos mmunes, aumento en la expresion HLA-DR y aumento
en la participacion de células T4 (cooperadoras), posterior a trauma en pacientes con
enfermedad vasculitica autoinmune.. Algunos reportes han hipotetizado que complejos
inmunes circulantes pueden quedar atrapados en los vasos epiesclerales y en los sitios
sujetos a trauma. Los mecanismos de localizacion selectrva en la pared de los vasos es
desconocida, pero la proporcion de los complejos de Ag-Ac y/o el aumento de la
vulnerabilidad de la proliferacion de los nuevos vasos durante la cicatrizacion de la herida
puede ser importante. Se ha reportado que los fibroblastos esclerales debajo de las
condiciones inflamatorias, aumenta ta produccidn del componente Ct del complemento, el
cual puede activar complejos inmunes a través de la via clasica o por mICroorganismos a
través de la via alterna. Los componentes del complemento aumentan la permeabilidad
vascular y generan factores quimiotacticos para los neutrofilos (C3, C5) los cuales, a través
de sus enzimas lisosomales, ocasionan dafio celular. La inflamacion después del trauma
quirrgico en la esclera puede aumentar la produccion de C1 por los fibroblastos esclerales,
el cual puede ser activado por complejos inmunes, una vez localizados los vasos
epiesclerales y perforantes esclerales.

Los hallazgos inmunopatoldgicos de aumento de la expresion de HLA-DR y aumento de
los linfocitos T cooperadores en la escleritis necrotizante posterior a la cirugia ocular
sugieren que la respuesta inmune de los hinfocitos T cooperadores pueden ser importantes
en la patogénesis de la inflamacion escleral posterior al trauma (19). El estudio
histopatologice del ojo eviscerado, reportd infiltrado de linfocitos polimorfonucleares.

Se coloco en la mayoria de los ojos estudiados tejido corneal debido a que es el tejido
que se encuentra accesible en ¢l banco de ojos de la Unidad donde se llevd a cabo ¢f
estudio, debido a la técnica utilizada en la toma de botones corneales donadores, donde se
toma Gnicamente el tejido corneal. Sin embargo en un paciente se utilizé en ambos ojos,
ademas del tejido corneal, tejido escleral, fascia lata, pericardio, mucosa labial y por aitimo
silicon, presentando lisis en todos los injertos.

Todos los estudios de laboratorio y gabinete realizados a todos los pacientes fueron

negativos, por lo que se descartdé enfermedad autoinmune sistémica asociada, con
excepe1on posterior del paciente con 1a dermatitis espoangidtica.
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CONCLUSIONES

la escleromalacia perforante dsociada a enfermedad autoinmune presenta  pero
prondstico que en la de tipo “idiopatico”.

El tejido corneal presenté buena integracion al la esclera adyacente al defecto por
escleromalacia perforante.

El seguimiento de los pacientes debe desarroliarse a largo plazo, ya que sc ha
demostrado enfermedad sistémica autoinmune hasta 22 afios posteriores al ler ataque de
eslceritis.

Se debe estudiar en forma integral al paciente que presenta escleritis, ya que a plazo
corto puede presentar alteracion organica mudtiple secundario a proceso autoinmune.
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