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Paciente	de	37	años	que	consulta	por	ojo	rojo	



ANTECEDENTES	PERSONALES		

	-No	RAM,	no	hábitos	tóxicos.	
	-No	Uene	animales	domésUcos	ni	consumo	productos	no	registrados.		
	-No	contactos	de	riesgo	de	ETS.	No	viajes	internacionales.		
	-Casado,	dos	hijos.		
	-Trabaja	como	administraUvo.	

	-IQ:	amigdalas,	vasectomia.	

ANTECEDENTES	FAMILIARES		

	-Sin	datos	de	interés	



HISTORIA	ACTUAL																																																																																																							1		

-Acude	a	su	MAP	por	presentar	ojo	rojo	bilateral	sin	dolor	y	sin	alteración	de	
la	visión	de	varios	días	de	evolución	y	que	no	mejora.	

-Conjun&vi&s	bilateral	(gentamicina	tópica).	

-Acude	a	Urgencias	siendo	valorado	por	O%almología	(conjun1vits	bilateral	–
genta+dexa).	
		
-Cierta	mejoría,	pero	en	febrícula	por	la	tardes	(37,5º	a	38,2º),	pérdida	de	
peso	de	unos	2	kg	aproximadamente	en	un	mes,	así	como	reagudización	del	
proceso	ocular	presentando	un	zona	más	nodular	a	nivel	de	la	conjunUva	del	
ojo	izquierdo.	
		
-Su	MAP:	solicita	analí1ca	general	básica	(no	se	objeUvan	datos	a	destacar),	
Mantoux	(negaUvo),	Rx	tórax	(sin	hallazgos	a	destacar)	y	remite	a	urgencias	
para	valoración	urgente	por	O%almología.	
		



HISTORIA	ACTUAL																																																																																																							2		

-En	esta	segunda	valoración	se	objeUva	epiescleri1s	bilateral	con	formación	
nodular	epiescleral-escleral	en	el	ojo	izquierdo	y	ligero	edema	párpado	
inferior	derecho.		

-Comentan	el	caso	clínico	con	nuestro	Servicio	e	ingresa	el	paciente	en	
Medicina	Interna.	
		
-A	su	ingreso	en	Medicina	Interna:		conges1ón	nasal	en	los	úlUmos	días	que	
relaciona	con	un	probable	cuadro	catarral.		
		



EXPLORACIÓN	FÍSICA																																																																																																									

	-TA:	136/84	mmHg,	Tª	37.3º	,	FC:	79	lpm	
	-	Altura:	176	cm,	Peso:	82	kg,	IMC:	26.47	kg/m2.	
	-	No	datos	a	destacar	excepto	las	lesiones	oculares	descritas	previamente	
por	Omalmología			
		



PLANTEAMIENTOS	DIRIGIDOS	AL		DIAGNÓSTICO																																																																																																									
-37	años.	
-Sin	antecedentes	de	interés	
-Analí&ca	básica/Orina,	Mantoux	y	RX.	Tórax:	sin	hallazgos	a	destacar	

-Conjun&vi&s!	
epiescleri&s/nódulo	
epiescleral-esclera	

izqdo	y	
	edema	párpado	ID	

-Febrícula	
-Pérdida	de	peso	



OCULAR	1ª	

OCULAR	2ª	-SISTÉMICA			Febrícula+pérdida	de	peso	

-CONJUNTIVA	

-EPIESCLERA	

-ESCLERA	

-INFECCIOSA	

-NEOPLÁSICA	

-INFLAMATORIA/
AUTOINMUNE	

-TÓXICA/METABÓLICA	



ANATOMÍA	





EPIESCLERITIS		

- IDIOPÁTICA	/35%	asociada	ENF		Sistémicas-Infecciones-Bifosfonatos	(R/P).	
- 50%	Bilateral	
- 70%	mujeres	
- No	alteración	visión,	no	dolor	(si	en	nodulares)	

- Diag:	Clínico	+	Exploración	Omalmológica	(LH	/test	fenilefrina)	

SIMPLE	/	DIFUSA														84%	 	NODULAR											16%	

EAsng,	EII,	VasculiUs	ANCAs	 IdiopáUca,	AR	(6%).	
Recurrente	(asociadas	a	ES,	infec)	
Únicos/MúlUples	

CONJUNTIVITIS	 ESCLERITIS	

Dolor,	difusa	(bulbar	y	palpebral),	
costras	párpados,	secreciones	

Dolor	intenso,	fotofobia,	ojo	rojo,	
edema/adelgazamiento	esclera	

*Sainz	de	la	Maza	et	al.	Severity	of	scleri<s	and	episcleri<s.	Ophthalmoloy,	2012,119:43-50	.	*Jabs	DA,	Mudun	A,	Dunn	JP,	
Marsh	MJ.	EpiscleriUs	and	scleriUs:	clinical	features	and	treatment	results.	Am	J	Oph-	thalmol	2000;130:469–76.	



EPIESCLERITIS-														ENF.	SISTÉMICAS	ASOCIADAS*	

- Mc:	Vd,	edema	e	infiltrado	linfocitos,	hipersensibilidad	Upo	I	(IgE),	Upo	III	
(autoinmunes-sífilis-TBC),	Upo	IV	(granulomas).	
-35%	asociadas.	

REUMÁTICAS/SIST.														30%	 	INFECCIOSAS										5%	

AR,	Aps,	EA,	AJI,	EII,	LES,	GW,	CH-S,	
Bechet,	PolicondriUs,	Sarcoidosis.	

-AR	11%	
-EII	8%	
-VasculiUs	5%	
-LES	3%	
-Otras	3%	

Virus	Herpes,	Enf.	Arañazo	de	gato,	
Enf.	Lyme	

-Herpes	omálmico	3%	
-Enf.	Lyme	3%		

-EC:	He,	Bq,	Orina-sedimento,	VSG,	PCR.	Autoinmunidad	(FR,	an<	CCP,	
cANCA	-proteinasa	3-,	pANCA	–mieloperoxidasa-,	ANA,	C3,	C4,	an<DNAs,	Ro,	La,	
Sm,	RNP),	Rx	tórax,	TACs,	endoscopias,	biopsias.	

*Sainz	de	la	Maza	et	al.	Severity	of	scleri<s	and	episcleri<s.	Ophthalmoloy,	2012,119:43-50	.	*Jabs	DA,	Mudun	A,	Dunn	JP,	
Marsh	MJ.	EpiscleriUs	and	scleriUs:	clinical	features	and	treatment	results.	Am	J	Oph-	thalmol	2000;130:469–76.	



EPIESCLERITIS-												TRATAMIENTO*	

-Evitar	complicaciones:	infiltrados	corneales	periféricos,	escleriUs	franca,	
uveiUs	anterior.	

Ef.	Sd.	 Rc	

TÓPICO	
																	AINES	

					CORTICOIDES											

Lágrimas	arUficiales	4-6v/d	 2B	

Colirio	Diclofenaco	4v/d	 Tx	ocular	 2C	

Fluorometalona	0.1		
Prednisolona	1%										4v/d	
Dexametasona	0.1%	
Betametasona	0.1%	

Cataratas	
Infecciones	
Glaucoma	

2C	

ORAL	
																	AINES	

						CORTICOIDES	

Naproxeno	220	mg/12h	
Ibuprofeno	400	mg/8h	
Indometacina	25	mg/8h	

2C	

Prednisona	0.5-0.75	mg/kg/d	con	
descenso	en	1-2	sem.	

*Jabs	DA,	Mudun	A,	Dunn	JP,	Marsh	MJ.	EpiscleriUs	and	scleriUs:	clinical	features	and	treatment	results.	Am	J	Oph-	thalmol	
2000;130:469–76.	Daniel	díaz	J,	Sobol	EK,	Gritz	DC.	Treatment	and	management	of	scleral	disorders.	Surv	Ophthalmol	
2016;61:702		



ESCLERITIS*														

-Dolor,	fotofobia,	cefalea,	destrucUva,	córnea-epiesclera-úvea.	
-TODOS	descartar	enf.	Sistémica	(Hª,	Sdme	consUtucional)	
-Mc	Sistémicas:	Ag-Ac,	granulomatosis,	trombosis,	necrosis	fibrinoide.	

ANTERIOR														90%	 	POSTERIOR										

-Difusa	50%	
-Nodular	40%	
-NecroUzante	10%		(con/	sin	
inflamación	)	Asociada	a	enf.	Sistémicas.		

-D	/	Nd	/	Nc		(más	dizcil	disUnguir)	

!Dolor,	diplopia,	disminución	visión,	reUna	y	
n.	ÓpUco		
!	Tto.	Inmunosupresor.	

NECROTIZANTE	

Con	Inflamación	 Escleromalacia	perforans		

Vd	superficial/profunda	
Dolor	intenso	
Úlcera	corneal	

No	inflamación,	frec.	bilateral	
No	/	mínimo	dolor	
Atrofia	escleral	

Artri1s	Reumatoide	
Granulomatosis	Wegener	

*Veena	Rao	Raiji,	Alan	Gary	Pales<ne,	David	Leland	Parver.	(2009)	Scleri<s	and	Systemic	Disease	Associa<on	in	a	Community-Based	
Referral	Prac<ce.	American	Journal	of	Ophthalmology	148,	946-950.	*Sainz	de	la	Maza	et	al.	Severity	of	scleri<s	and	episcleri<s.	
Ophthalmoloy,	2012,119:43-50	



*Veena	Rao	Raiji,	Alan	Gary	Pales<ne,	David	Leland	Parver.	(2009)	Scleri<s	and	Systemic	Disease	Associa<on	in	a	
Community-Based	Referral	Prac<ce.	American	Journal	of	Ophthalmology	148,	946-950	



A.	Reumatoide	

HLAB27	sin	Ar	

G.	Wegener	

PolicondriUs	Rc.	

EII	

LES	

EAs	

Aps	

AreacUva	

Behcet	

A.	Cel.	Gg	

EMTC	

Sd.	Cogan	

Virus	

Bacterias	

Parásitos	

Fúngica	

*Sainz	de	la	Maza	et	al.	Severity	of	scleri<s	and	
episcleri<s.	Ophthalmoloy,	2012,119:43-50	



Epi.	Nodular	

Esc.	Difusa	

Esc.	Necrosante	

Escleromalacia	
Perforans	

Esc.	Posterior	

*R.E.	Barbosa-Cobos	et	al	/	Reumatol	Clin.	
2011;7(S3):S12–S17		



EscleriUs	anterior	bilateral	en	
el	Sdme	de	Cogan*	

*Clinical	manifesta<ons	and	diagnosis	of	scleri<s-	Uptodate	9	Oct,2017	
**Episcleri<s-Uptodate	29	Nov,	2016	

ConjunUviUs	viral	Wpica**	



ESCLERITIS-																																														ENFERMEDADES	SISTÉMICAS														50%																																					

TEJIDO	CONECTIVO	
					A.	Reumatoide	

ArtriUs	ReacUva	
ArtriUs	Psoriásica	

LES	
PolicondriUs	recidivante	

18%	-	frec	(vasculiUs	reumatoide)	90%	ant.	

4%	
3%	

VASCULITIS	SISTÉMICAS	
G.	con	poliangei1s	(Wg)	

PAM	
Sdme	Churg-Strauss	

PAN	
Sdme	Cogan	
Sdme	Behcet	

UrUcaria-VasculiUs	

7%	
cANCA	(proteinasa	3)	
pANCA	(mieloperoxidasa)	

EscleriUs	bilateral,	verUgo,	hipoacusia	neurosensorial	

INFECCIONES	
Sífilis	
TBC	

Enf.	Lyme	
Herpes	Zoster	Om.	

Aspergillus	
VIH	

8%	

1%	
5%		(Herpes	Simple	2%)	

2%	

OTRAS	
Sarcoidosis	

EII	
Gota	

Masa	retrobulbar	
Trauma	local/	Cirugía	

5%	

Abscesos,	linfomas,	cáncer	

3
9

%

*Jabs	DA,	Mudun	A,	Dunn	JP,	Marsh	MJ.	Episcleri<s	and	
scleri<s:	clinical	features	and	treatment	results.	Am	J	
Ophthalmol	2000;	130:	469-476.	
	*Hoang	LT,	Lim	LL,	Vaillant	B,	et	al.	An<neutrophil	
cytoplasmic	an<bodyassociated	ac<ve	scleri<s.	Arch	
Ophthalmol	2008;	126(5):651–655.	
	*Sainz	de	la	Maza,	Foster	CS.	Necro<zing	scleri<s	aber	
ocular	surgery.	A	clinicophatologic	study.	
Ophthalmology	1991;	98:1720	



MANIFESTACIONES	OCULARES	de			ENFERMEDADES	AUTOINMUNES*		
*Patel	SJ.	2002.	Ocular	manifesta<ons	of	autoimmune	disease.	Am	Fam	Phys	66(6):
991–998.	P.I.	Murray,	S.	Rauz	/	Best	Prac<ce	&	Research	Clinical	Rheumatology	30	
(2016)	802e825			



SIGNOS	Y	SÍNTOMAS	OCULARES	en			ENFERMEDADES	AUTOINMUNES*		
*Patel	SJ.	2002.	Ocular	manifesta<ons	of	autoimmune	disease.	Am	Fam	
Phys	66(6):991–998.	P.I.	Murray,	S.	Rauz	/	Best	Prac<ce	&	Research	Clinical	
Rheumatology	30	(2016)	802e825			



MANIFESTACIONES	OCULARES	de			VASCULITIS	SISTÉMICAS	PRIMARIAS*	
*R.E.	Barbosa-Cobos	et	al	/	Reumatol	Clin.	2011;7(S3):S12–S17		



Definiciones de los tipos de fiebre 

• FIEBRE NO FOCALIZADA (FNF): Fiebre superior a 38ºC y 
ausencia de signos o síntomas orientativos sobre su origen. 
Esto es: Hª C, EF, y pruebas complementarias sencillas (BQ, 
HG, análisis elemental de orina, Rx de tórax). 

• FIEBRE DE CORTA DURACIÓN (FCD): FNF de menos de 
7 días de duración y sin antecedentes de estancia hospitalaria 
o de inmunodeficiencia. Se relaciona con procesos virales 
autolimitados. 

• FIEBRE DE DURACIÓN INTERMEDIA (FDI): FNF con 
una duración entre 1 y 4 semanas, sin antecedentes de 
estancia hospitalaria, de inmunodeficiencia u otra enfermedad 
crónica subyacente. Las procesos infecciosos más frecuentes 
son la Fiebre Q, la Brucelosis, el tifus murino o el síndrome 
mononucleósico. *SEMI. Temas básicos en Medicina Interna. Ed:2010.pag 11-19. 

*F. Javier Laso. Diagnóstico diferencial en medicina interna. 2ªed. 2006, pag 3-10. 



Fiebre de Origen Desconocido* 

*SEMI. Temas básicos en Medicina Interna. Ed:2010.pag 11-19. 
*F. Javier Laso. Diagnóstico diferencial en medicina interna. 2ªed. 2006, pag 3-10. 



*SEMI. Temas básicos en Medicina Interna. Ed:2010.pag 11-19. 
*F. Javier Laso. Diagnóstico diferencial en medicina interna. 2ªed. 2006, pag 3-10. 



Frecuentes Poco frecuetes Raros 
Atropina Alopurinol Salicilatos 
Anfotericina B Neurolépticos Corticoesteroides 
Diuréticos Rifampicina Aminoglucósidos 
Penicilinas Imipenem Macrólidos 
Cefalosporinas Vancomicina Tetraciclinas 
Fenitoína Nitrofurantoina Clindamicina 
Interferon Antagonistas del 

calcio 
Quinolonas 

Bleomicina Betabloqueantes Digoxina 
Antihistamínicos Contraste de 

yodo 
Insulina 

Sulfamidas Hidralacina Vitaminas 

FOD asociada a fármacos* 

*SEMI. Temas básicos en Medicina Interna. Ed:2010.pag 11-19. 
*F. Javier Laso. Diagnóstico diferencial en medicina interna. 2ªed. 2006, pag 3-10. 



Fiebre periódica o episódica* 
Presenta intervalos de 2 semanas de apirexia. Causas:  
• Tratamiento subóptimo. 
• Protatitis, colangitis, endocarditis, espondilodiscitis. 
• Neutropenia cíclica. 
• Fiebre periódicas familiares: FMF, sdme de hiperIgD, 
sdme de urticaria familiar al frío, sdme de Mucke-Wells, 
asociado al receptor TNF. 
• Neumonitis por hipersensibilidad. 
• Ca de colon, linfoma u otras neoplasias hematológicas. 
• Enfermedad de Still. 
• Enf de Crohn. 
• Embolia pulmonar. 
• Fiebre por fármacos. *SEMI. Temas básicos en Medicina Interna. Ed:2010.pag 11-19. 

*F. Javier Laso. Diagnóstico diferencial en medicina interna. 2ªed. 2006, pag 3-10. 



Anamnesis 
• Hª familiar de fiebre recurrente. 
• Casos similares en allegados. 
• Enfermedades médicas y/o quirúrgicas previas. 
• Actividad laboral. Institucionalizado en asilo o cárcel. 
• Hábitos tóxicos (alcohol, tabaco, drogas). 
• Alimentación y fármacos recientes. 
• Relaciones sexuales. Aficiones, excursiones. Viajes (recientes 

o no, duración, área geográfica). 
• Contacto con personas con infección, animales domésticos o 

silvestres. 

*SEMI. Temas básicos en Medicina Interna. Ed:2010.pag 11-19. 
*F. Javier Laso. Diagnóstico diferencial en medicina interna. 2ªed. 2006, pag 3-10. 



Exploración física Orientación diagnóstica 
Cabeza: dolor de senos Sinusitis 
A. temporal: engrosamiento, nódulos ACG 
OF: ulceraciones, dientes blandos Abscesos 
Ocular: tubérculo coroideo, 
petequias, manchas de Roth 

Endocarditis, granulomatosis 
diseminada 

Tiroides: dolor, aumento del tamaño Tiroiditis subaguda 
Corazón: soplos, cambios posturales Endocarditis, mixoma auricular 
Abdomen: linfadenopatías, 
esplenomegalia 

Linfoma 

Tacto rectal: fluctuaciones 
perirrectales, dolor prostático 

Absceso 

Genitales: nódulos  ITS 
EEII: dolor o empastamiento en masa 
gemelar 

Trombosis o tromboflebitis 

Uñas, piel: petequias, hemorragias 
en astillas, nódulos de Osler 

Endocarditis, Still del adulto 

*SEMI. Temas básicos en Medicina Interna. Ed:2010.pag 11-19. 
*F. Javier Laso. Diagnóstico diferencial en medicina interna. 2ªed. 2006, pag 3-10. 



*SEMI. Temas básicos en Medicina Interna. Ed:2010.pag 11-19. 
*F. Javier Laso. Diagnóstico diferencial en medicina interna. 2ªed. 2006, pag 3-10. 



PRUEBAS	COMPLEMENTARIAS																																																					1	
--ANALÍTICA:	VSG	33/61	mm,	Fibrinógeno	456	mg/dl,	LDH	485	U/L,	IgG	1670	
mg/dl,	IgA	437	mg/dl,	ASLO	277	U/ml,	ProlacUna	16.6	ng/ml.	

*Resto	normal	incluidos:	

-TSH,	cor&sol	

-CEA,	PSA,	B2microglobulina,	alfafetoproteína,	

-ANA,	an&DNAs,	An&Sm,	an&Ro,	an&La,	an&RNP/Sm,	an&Scl-70,	an&Jo-1,	
an&cardiolipina	y	betaglicoproteina,	an&coagulante	lúpico,	ANCAs	(p	y	c),	
niveles	de	ECA,	Factor	Reumatoide,	an&-CCP,	PCR,	cadenas	Kappa	y	
Lamba),	C3,	C4.		

-Elemental	de	orina:	leucos	75	,	resto	normal.		
-	Estudio	orina	24h:	sin	hallazgos	a	destacar.	Es&mación	del	filtrado	
glomerular	CKD-EPI:	114.1	ml/mn/1.73m2.	(crea&nina	0.8)	



PRUEBAS	COMPLEMENTARIAS																																																					2	
-TEST	de	ALERGIA:	negaUvo.	IgE:	normal.	
		
		
--ESTUDIOS	MICROBIOLÓGICOS:	VHS	IgG	posiUvo,	CMV	IgG	posiUvo,	VEB	IgG	
posiUvo.	Resto	(VHB,	VHC,	VIH,	IgM	VHS,	VEB,	CMV,	Treponema,	Lyme):	
negaUvos.	
*Urocul1vo	y	Hemocul1vos:	negaUvos.	
		
-ECG:	sin	hallazgos	significaUvos	a	destacar.	

--ESTUDIOS	DE	IMAGEN:	
--RX.	TÓRAX:		sin	hallazgos	significaUvos	a	destacar.	
--ECOGRAFÍA	DE	ABDOMEN:	sin	hallazgos	significaUvos	a	destacar.	
--ECOCARDIO	TRANSTORÁCICA:	sin	hallazgos	significaUvos	a	destacar.	
--TAC	CUELLO-TÓRAX-ABDOMEN:	pequeñas	adenopaUas	de	tamaño	no	
significaUvo	en	espacios	caro}deos,	cervicales	posteriores	y	
retroperitoneales.	Resto	sin	otros	hallazgos	a	destacar.	



PRUEBAS	COMPLEMENTARIAS																																																					3	



PLANTEAMIENTOS	DIRIGIDOS	AL		DIAGNÓSTICO																																																																																																									
-37	años.	
-Sin	antecedentes	de	interés	

PRUEBAS	SIN	HALLAZGOS	SIGNIFICATIVOS	

-Conjun&vi&s!	
epiescleri&s/nódulo	
epiescleral-esclera	

izqdo	y	
	edema	párpado	ID	

-Febrícula	
-Pérdida	de	peso	



PRUEBAS	COMPLEMENTARIAS																																																					3	

Lo	único	que	tenemos…?	



RM	CRÁNEO	ÓRBITAS	











PRUEBAS	COMPLEMENTARIAS																																																					3	

--	RM	CRÁNEO/ÓRBITAS:		
*Lesión	infiltraUva	bilateral	paraseptal	en	órbita	
izquierda	e	invasiva	en	la	zona	inferior	de	la	órbita	
derecha.	
*	Masas	en	ambas	fosas	nasales	con	signos	de	
destrucción	ósea	y	ocupación	de	conductos	
lacrimales		



PLANTEAMIENTOS	DIRIGIDOS	AL		DIAGNÓSTICO																																																																																																									

REPLANTEAMOS	EL	CASO	

-Conjun&vi&s!	
epiescleri&s/nódulo	
epiescleral-esclera	

izqdo	y	
	edema	párpado	ID	

-Febrícula	
-Pérdida	de	peso	



ESCLERITIS-																																														ENFERMEDADES	SISTÉMICAS														50%																																					

TEJIDO	CONECTIVO	
					A.	Reumatoide	

ArtriUs	ReacUva	
ArtriUs	Psoriásica	

LES	
PolicondriUs	recidivante	

18%	-	frec	(vasculiUs	reumatoide)	90%	ant.	

4%	
3%	

VASCULITIS	SISTÉMICAS	
G.	con	poliangei1s	(Wg)	

PAM	
Sdme	Churg-Strauss	

PAN	
Sdme	Cogan	
Sdme	Behcet	

UrUcaria-VasculiUs	

7%	
cANCA	(proteinasa	3)	
pANCA	(mieloperoxidasa)	

EscleriUs	bilateral,	verUgo,	hipoacusia	neurosensorial	
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*Sainz	de	la	Maza	et	al.	Severity	of	scleri<s	and	episcleri<s.	Ophthalmoloy,	2012,119:43-50	



MANIFESTACIONES	OCULARES	de			ENFERMEDADES	AUTOINMUNES*		
*Patel	SJ.	2002.	Ocular	manifesta<ons	of	autoimmune	disease.	Am	Fam	Phys	66(6):
991–998.	P.I.	Murray,	S.	Rauz	/	Best	Prac<ce	&	Research	Clinical	Rheumatology	30	
(2016)	802e825			



		G.	WEGENER	

Vasculi&s	granulomatosa	necrosante	que	afecta	a	las	vías	respiratorias	
superiores	e	inferiores,	los	glomerulos	renales	y	en	grado	variable,	a	otros	órganos	
por	vasculiUs	de	pequeños	vasos.	

-90%-	afectacion	de	vias	respiratorias	superiores—sinusi&s	crónica—forma	más	
frecuente	de	aparición-,	riniUs,	oUUs	media,	estenosis	traqueal,	ulceraciones	nasales,	
perforaciones	tabique	nasal	y	deformidades	de	la	nariz	en	silla	de	montar.	
Consecuencia	de	la	formación	de	granulomas	con/sin	vasculiUs.	

-85%-	afectación	pulmonar:		infiltrados	pulmonares	múlUples	y	nódulos	(o	ambos)	
con	tendencia	a	la	cavitación,	no	migratorios.	

-Astenia,	anorexia	y	perdida	de	peso.		

-Es	sumamente	rara	la	erosión	de	la	piel	de	la	cara	(sí	ocurre	en	neoplasias).		

-Anemia,	leucocitosis,	VSG,	hipergammaglobulinemia,	FR	+	,	ANA,	cANCA		



DIAGNÓSTICO	DEFINITIVO	
En	busca	del…	



PRUEBAS	COMPLEMENTARIAS																																																					4	

--	BIOPSIA	LESIÓN	OCULAR:	ANATOMÍA	PATOLÓGICA:	nodulo	
epiescleral	de	ojo	izquierdo:	linfoma	T/NK	de	&po	nasal.	

-Estudio	inmunohistoquímico	:demuestra	un	fenoUpo	T/NK:	
CD3+,		CD2+,	CD	56+	con	expresión	débil	de	CD43	y	CD30.	El	
resto	de	marcadores	estudiados	son	negaUvos	incluyendo	CD4,	
CD8,	CD5,	CD10,	TdT,	CD123,	TCRBF1,	TCL1	y	todos	los	
marcadores	de	esUrpe	B).	Existe	intensa	expresión	de	proteína	
p53	y	el	índice	prolifera&vo	es	muy	elevado.	Existen	rasgos	
sugesUvos	de	agresividad	como	la	presencia	de	mutación	p53	
y	el	alto	índice	proliferaUvo.	ISH	para	VEB	posi&vo.	El	estudio	
molecular	realizado	mediante	PCR	muestra	reordenamiento	
policlonal	del	gen	IGH	(CDRII,	CDRIII),	reordenamiento	
monoclonal	del	gen	TCR	(TCRG,	TCRB).		

		



CLASIFICACIÓN	NEOPLASIAS	HEMATOLÓGICAS	
OMS		2016	





LINFOMA	EXTRANODAL	DE	CÉLULAS	T/NK		Upo	nasal																											Taxonomía*	

*Vidal	RW,	Devaney	K,	Ferlito	A,	Rinaldo	A,	Carbone	A.	Sinonasal	malignant	lymp-	homas:	a	disUnct	clinicopathological	category.	Ann	Otol	Rhinol	Laryngol	1999;108:411-9.	
*Borges	A,	Fink	J,	Villablanca	P,	Eversole	R,	Lu�in	R.	Midline	destrucUve	lesions	of	the	sinonasal	tract:	simplified	terminology	based	on	histopathologic	criteria.	Am	J	Neuroradiol	2000;21:331-6.	
*Jakic-Razumovic	J	Aurer	I.	The	World	Health	OrganizaUon	classificaUon	of	lymp-	homas.	Croat	Med	J	2002;43:527-34.	
*Arrowsmith	ER,	Macon	WR,	Kinney	MC,	Stein	RS,	Goodman	SA,	Morgan	DS	y	cols.	Peripheral	T-cell	lymphomas:	clinical	features	and	prognosUc	factors	of	92	cases	defined	by	the	revised	European	American	
lymphoma	classificaUon.	Leuk	Lymphoma	2003;44:241-9.	



LINFOMA	EXTRANODAL	DE	CÉLULAS	T/NK		Upo	nasal																											Epidemiología	

1,5%	

-H/M:	4/1!1.5/1	

-Áreas	endémicas	de	infección	del	VEB		



LINFOMA	EXTRANODAL	DE	CÉLULAS	T/NK		Upo	nasal																											DiagnósUco	

Clínica	+	Hallazgos	Histopatológicos		

-30%-	Sintomas	B	(en	estadios	avanzados)	
-Conjun1vi1s	sin	afectación	nasal	o	paranasal.	
-	18-FDG	PET-TAC	y	la	RM		
*Radochova	V,	Radocha	J,	Nova	M	et	al:	NK/T-cell	lymphoma	nasal	type	with	an	unusual	clinical	course.	Indian	J	Dermatol	Venereol	Leprol,	
2014;	80(6):	564–66.*Hayyam	Kiratli	et	al.	Conjunc<val	Extranodal	Nautral	Killer/T-cell	liymphoma,	nasal	type.	Cornea,	2015,	34;6:	710-712.	
*Wood	PB,	Parikh	SR,	Krause	JR:	Extranodal	NK/T-cell	lymphoma,	na-	sal	type.	Proc	(Bayl	Univ	Med	Cent),	2011;	24(3):	251–54*Tse	E,	Kwong	
YL:	How	I	treat	NK/T-cell	lymphomas.	Blood,	2013;	121(25):	4997–5005		



LINFOMA	EXTRANODAL	DE	CÉLULAS	T/NK		Upo	nasal													Tratamiento-	PronósUco*	

ÍNDICE	PRONÓSTICO	INTERNACIONAL	 Estadios:	
!	I-II-75%pc:	RT	(45-50	Gy)	+	3	ciclos	QT			
(antes	CHOP-ciclofosfamida-doxorrubicina-
vincrisUna-predinosna;	actualmente	
SMILE-dexametasona-mtx-ifosfamida-l-
asparaginasa,	etopósido)).		
	!	III-IV:	QT	(SMILE)	
	-Ante	fracaso:	transplante	alogénico	de	
médula	ósea	asociado	a	QT		

Marcan	el	pronós1co:	
	IPI,	Utulo		DNA	VEB,	nº	localizaciones	

extranodal	(PET_TAC),	LDH,	
adenopaUas	regionales.		

*Nuevos:	Proteinas	totales	(<6gr),	
Glucosa	(>100	mg/dl).	Indice	

pronosUco	koreano	(KIPI)	score	>	o	
igual	a	2.	

*Kwong	YL	et	al.	Quan<fica<on	of	circula<ng	Epstein-Barr	virus	DNA	in	NK/T-cell	lymphoma	treated	with	the	SMILE	protocol:	diagnos<c	and	prognos<c	
significance.	Leukemia,	2014	Apr;28(4):865-70.	*Lee	J,	Suh	C,	Park	YH	et	al:	Extranodal	natural	killer	T-cell	lymphoma,	na-	sal-type:	A	prognos<c	model	from	
a	retrospec<ve	mul<center	study.	J	Clin	Oncol,	2006;	24(4):	612–18.	*Cai	Q	et	al.	New	prognos<c	model	for	extranodal	natural	killer/T	cell	lymphoma,	nasal	
type.	Ann	Hematol.	2014	Sep;93(9):1541-9.	*The	Interna<onal	Non-Hodgkin	́s	Lymphoma	Prognos<c	Factors	Pro-	ject.	A	predic<ve	model	for	agressive	Non-
Hodgkin	́s	lymphoma.	N	Engl	J	Med	1993;	329:987-94.	*Chaudhary	RK,	Bhao	VR,	Vose	JM.	Management	of	extranodal	natural	killer/t-cell	lymphoma,	nasal	
type.Clin	Lymphoma	Myeloma	Leuk.	2015	May;15(5):245-52		
.	



LINFOMA	EXTRANODAL	DE	CÉLULAS	T/NK		Upo	nasal													Tratamiento-	PronósUco	

50%!5años	

Supervivencias	con	
régimen	SMILE	

IPI	

M.O	



TTO.-	EVOLUCIÓN	

--ASPIRADO	DE	MÉDULA	ÓSEA:	sin	hallazgos	a	destacar.	

1º-	QT	esquema	CHOPE	(Ciclofosfamida	+	Adriamicina	+	VincrisUna	+	
Prednisona	+	Etoposido)	x	4	con	buena	respuesta	inicial.	

--Tras	cuarta	dosis	deterioro	neurológico	con	afectación	del	SNC;	
recibió	tratamiento	combinado	intratecal	(Prednisona	+	Metotrexate	
+	Citarabina,	seis	dosis)	y	sistémico	(5	dosis	de	CHOP	sin	etopósido),	
con	mala	respuesta	y	progesión	de	la	enfermedad.	

Orquiectomia	bilateral	por	pregresión	tes&cular	y	cutánea		

Desarrolla	cuadro	sép&co	grave!	no	palia1vo	



Mirar	más	allá	de	lo	que	
aparentemente	solo	vemos	



Muchas	Gracias	
desde	Puerto	Real	!	


