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Neuropatia optica por sarcoidosis
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Resumen

Se presenta un caso de un paciente de 43 afios con pérdida visual y edema de papila unilateral tras un episodio
de escleritis. Los examenes de imagen practicados mostraron un engrosamiento del nervio éptico intraorbitario
afecto en resonancia magnética, asi como anomalias minimas en la radiografia simple de térax. La tomografia
computerizada de térax reveld la presencia de multiples adenopatias parahiliares y mediastinicas. Se detectd
una marcada linfopenia en la férmula leucocitaria. Se obtuvieron ganglios linfaticos mediante mediastinoscopia
ambulatoria exploradora, cuyo estudio histolégico revelé la presencia de granulomas no caseificantes compatibles

con el diagnostico de sarcoidosis.

Resum

Es presenta un cas d’un pacient de 43 anys amb pérdua visual i edema de papilla unilateral després d’un episodi
d’escleritis. Els examens d’imatge practicats van mostrar un engrandiment del nervi optic intraorbitari afecte en
resonancia magnetica, aixi com anomalies minimes en la radiografia simple de torax. La tomografia computeritzada
de torax va revelar la preséncia de multiples adenopaties parahiliars i mediastiniques. Es va detectar una marcada
limfopenia en la formula leucocitaria. Es van obtenir ganglis limfatics mitjangant mediastinoscopia ambulatoria
exploradora, I'estudi histologic dels quals va revelar la presencia de granulomes no caseificants compatibles amb el

diagnostic de sarcoidosi.

Summary

A 43-year-old gentleman experienced unilateral visual loss associated to disk swelling after a presumed scleritis.
Magnetic resonance of the orbits revealed a thickened intraorbital left optic nerve. Minor abnormalities were detected
in the chest X-ray, so further exams were performed. Thorax tomography revealed multiple abnormal mediastinal
and hiliar lymph nodes. Blood cell count showed important lymphopenia. Exploratory out-patient mediastinoscopy
obtained enlarged lymph nodes. Hystologic study of the specimen showed non-caseating granulomas which was

consistent with the diagnosis of sarcoidosis.

Introduccion

La sarcoidosis es una enfermedad de tipo granulo-
matoso que puede involucrar cualquier érgano. La
afectacion ocular es relativamente comun, en concreto
oscilaentre el 25y el 60% de los casos con sarcoidosis
sistémica. La forma ocular mas frecuente es la uveitis!.
El compromiso de la via éptica anterior puede repre-
sentar la primera manifestacién de neurosarcoidosis,
y alcanza el 1-5 % de los casos de sarcoidosis de

algunas series publicadas?. Se han descrito diferentes
mecanismos de afectacion del nervio 6ptico, como la
compresion extrinseca por granulomas, la infiltracién,
etc. En aquellos pacientes en los que no existe el
diagndstico previo de sarcoidosis, la neuropatia dptica
inflamatoria con caracteristicas clinicas poco sugesti-
vas de enfermedad desmielinizante debe ser estudiada
de manera exhaustiva porque puede estar asociada a
procesos sistémicos de tipo infeccioso, inflamatorio,
o incluso tumoral.
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Caso clinico

Un varon de 43 afos sin antecedentes patologicos
de interés ni contactos de riesgo consulté por enro-
jecimiento ocular de una semana de evolucién en el
0jo izquierdo acompafnado de dolor retro-ocular. El
cuadro se orientd inicialmente como una escleritis
anterior por lo que se prescribié indometacina via oral
y colirio de prednisolona. Dias mas tarde, el paciente
experimentd una leve pérdida visual ipsilateral con
persistencia del dolor. La exploracion oftalmolégica
en ese momento mostré una agudeza visual de 1 en
el ojo derecho (OD) y 0.5 en el ojo izquierdo (Ol).
No se detectaron signos de inflamacion activa y no
habia hiperemia conjuntival. Los movimientos ocu-
lares extrinsecos fueron normales y se evidencié un
defecto pupilar aferente relativo en el ojo izquierdo. El
estudio del campo visual detect6 un escotoma centro-
nasal en Ol, y fue normal en OD. En el fondo de ojo

se observé un leve edema papilar en el Ol, mientras
que el ojo derecho era estrictamente normal (Figura
1). Una semana después la visién del Ol cay6 hasta
cuenta dedos sin otra sintomatologia acompafante.
El examen del polo posterior detecté una mayor ele-
vacion de la papila izquierda con marcado aumento
del edema y del componente hemorragico en la retina
y en el disco éptico (Figura 2). La resonancia mag-
nética del craneo y de las drbitas revelé un aumento
del grosor de la porcién intraorbitaria del nervio
oOptico con realce de la sefal tras la administracion
de gadolinio (Figura 3). Los analisis sanguineos sélo
mostraron linfopenia absoluta (467 linfocitos/mm?),
los niveles de enzima convertidor de angiotensina
(ECA) resultaron normales. Las serologias (HIV, les,
herpes, Ebstein-Barr, citomegalovirus y toxoplasma)
fueron negativas asi como la inmunologia y el estudio
del LCR. También fue negativa la prueba de la tuber-
culina. El estudio del liquido céfalo-raquideo obtenido

Figura 1.

Fondo de ojo. Minimo
edema del disco éptico
con hemorragias
superficiales en el ojo
izquierdo acompanhado
de dilatacion venosa y
algunas hemorragias

de la retina peripapilar.
El ojo derecho es normal

Figura 2.

Fondo de ojo. Aumento
de la elevacion y del
edema del disco dptico
con presencia de
microinfartos y
hemorragias. La congestion
y la tortuosidad vascular
venosa también son mas
evidentes y hay un mayor
namero de hemorragias
en la retina
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Figura 3.

Figura 3a: Corte axial
en secuencia T1 con
gadolinio.

Se aprecia un aumento
de grosor del nervio
dptico izquierdo y un
aplanamiento del polo
posterior.

Figura 3b: Corte coronal
en secuencia STIR que
muestra anomalias de la
senal tanto en el nervio
dptico como en su vaina

Figura 4.

Escaner del térax.

Se detectan mdultiples
ganglios linfaticos
aumentados de tamano
en el hilio derecho,
preaorticos y en el
mediastino superior

por puncién lumbar fue normal. La radiografia de
térax mostré alteraciones inespecificas en el hilio
derecho por lo que se completé el estudio con una
tomografia computarizada que detecté la presencia
de multiples adenopatias parahiliares y mediastinicas
bilaterales (Figura 4). Se obtuvieron unos ganglios
linfaticos mediante mediastinoscopia ambulatoria no
complicada a los que se practico estudio histolégico y
se realiz6 cultivo del material. El resultado del cultivo
Léwenstein fue negativo para micobacterias u otros
microrganismos.

Se administré una megadosis de metil-prednisolona
durante 3 dias seguido de prednisona oral en pauta
descendente. El edema del disco éptico se resolvio y
solo qued6 una minima palidez papilar con mejoria
de la funcién visual. Los cambios en la RMN se nor-
malizaron asi como el recuento de linfocitos en los
controles sucesivos.

Histopatologia

El estudio anatomo-patoldgico de los ganglios linfati-
cos obtenidos revel6 la presencia de granulomas no
caseificantes en cuyo centro habia focos de necrosis
fibrinoide (Figuras bay bb). Los granulomas estaban
compuestos sobretodo por células gigantes de tipo
epitelioide, y también podian observarse células de
Langhans y células gigantes a cuerpo extrafo.

Las células predominantes en el granuloma de la sar-
coidosis son las células epitelioides que se disponen
en el centro de granuloma en forma de anillos concén-
tricos, y en la periferia del granuloma se encuentran
abundantes linfocitos del tipo CD4+. Otros agentes
descritos responsables de la formacién de este tipo de
granuloma son microorganismos (bacterias y hongos),
productos procedentes de animales y plantas (polen,
proteinas) y particulas metélicas (berilio, circonio)3.
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Discusion

Ante la presencia de una neuropatia aguda de natu-
raleza desconocida que cursa con engrosamiento del
nervio 6ptico demostrado en la resonancia magnética,
el diagnéstico diferencial debe establecerse entre
causas infiltrativas de tipo tumoral (local o sistémico),
infecciosas o granulomatosas*. Es preciso realizar
una aproximacién multidisciplinaria, especialmente
cuando hay evidencia de afectacion de otros 6rganos
como lo sugerian en este caso la presencia de una
linfopenia absoluta y las adenopatias detectadas en
la tomografia computarizada del térax. Las causas de
linfadenopatia a estudiar son el linfoma, la sarcoidosis
y la infeccion por el virus de la inmunodeficiencia
humana (VIH). Se descartaron esta Ultima por el
resultado negativo de las serologias VIH, y la tubercu-
losis ya que la prueba de la tuberculina fue negativa,
asi como los cultivos y la histologia del ganglio.

Tanto el linfoma de Hodgkin (LH) como el linfoma
no Hodgkin (LNH) pueden debutar con adenopatias
hiliares bilaterales. EI 40% de pacientes con LH y
adenopatias hiliares son asintomaticos, mientras que
sblo un grupo muy pequefo de pacientes con LNH
estan asintomaticos en estas circunstancias. En au-
sencia de un agente causal conocido, la sarcoidosis es
un diagndstico de exclusion, con lo que era preciso el
estudio histoldgico de algtn tipo de tejido ya que los
hallazgos de laboratorio del presente caso no apor-
taron datos de relevancia®. Ademas la sarcoidosis y
el LH tienen una edad de presentacion superponible,
por consiguiente la obtencion de los ganglios linfaticos
del mediastino era necesaria para concluir el diagnos-
tico diferencial. La mediastinoscopia es una técnica
invasiva con una sensibilidad marcadamente superior
a la de la biopsia transbronquial y su incidencia de
complicaciones graves oscila entre el Oy el 1%°.

Infrecuentemente la afectacion del nervio éptico o
de la via dptica pregeniculada es el primer signo de
presentacién de la sarcoidosis. En estas ocasiones el
diagnostico de neurosarcoidosis puede ser dificil de
establecer por la falta de una prueba especifica y la
variedad de presentaciones. Los signos clinicos de
afectacién de la via dptica anterior mas frecuentes son
la palidez papilar y el edema del disco en el 55% y en
el 30% de los casos respectivamente, y los hallazgos
clasicos como el granuloma del nervio éptico? son poco
comunes. Los mecanismos de lesién que se conocen
son el compresivo por granulomas extrinsecos, y la
infiltracién intrinseca con o sin granuloma visible.
Pueden afectar a cualquier porcién de la via dptica
anterior -nervio éptico, quiasma y cintillas 6pticas
-, y también se ha descrito el aumento de la presion
intracraneal sin dilatacién ventricular. En la bibliogra-

fia revisada®” en la que se presentan varias series de
casos de neurosarcoidosis con compromiso de la via
Optica anterior, los autores subrayan que es frecuente
el hallazgo de signos clinicos ocultos sugestivos de
sarcoidosis extracraneal que no ha sido diagnosticada
en el momento de la aparicion de la clinica visual
como en el caso que se presenta. La combinacion de
pruebas de imagen (radiografia o tomografia de térax,
gammagrafia con galio-67), y de las anomalias anali-
ticas (aumento de la ECA, aumento de la excrecién de
calcio en orina, prueba de tuberculina negativa) son de
utilidad para detectarlos y establecer un diagnéstico de
sospecha de sarcoidosis con afectacion extracraneal.
La evaluacion sistémica deberia revelar las pistas
necesarias para determinar el 6rgano o tejido del que
obtener material para el estudio histolégico porque
la biopsia de las estructuras visuales conduciria a la
pérdida de la funcionalidad, es decir, a la amaurosis.
Esta s6lo estarfa justificada si, una vez agotadas todas
las etapas diagnosticas mencionadas sin obtener resul-
tados concluyentes, hubiese una amaurosis completa
con amenaza de ojo contralateral. Algunos expertos®
aconsejan evitar la practica de biopsia a ciegas en

Figura 5.

Ganglio linfatico
pre-traqueal. Contiene
mudltiples granulomas
confluentes formados
por células de tipo
epitelioide y células
gigantes multinucleadas
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tejidos sin signos de afectacion (conjuntiva sana, glan-
dula lagrimal sin captacion en el rastreo, piel normal)
por su bajo rendimiento diagnostico. Estos autores
proponen la administracion empirica de dosis altas de
corticoides y en funcién de la respuesta obtenida y la
evolucidn clinica es compatible, asumir el diagndstico
de presunta sarcoidosis.
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