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Escleritis necrosante
anterior

Subtipo escleromalacia perforante en
granulomatosis con poliangitis

The scleromalacia perforans
Subtype of anterior necrotizing scleritis in granulomatosis with
polyangiitis

Juan Diego Cruz-Rojas, Luis Fernando Durdn-Gutiérrez,
Juan Felipe Santos-Mufioz, Paula Andrea Alvarez-Cerén - Neiva (Colombia)

Introduccion: la granulomatosis con poliangitis (GPA) es la vasculitis asociada a anticuerpos anti-
citoplasma de neutréfilos (ANCA) que tiene la mayor tasa de afectaciéon ocular, siendo la escleritis ne-
crosante anterior del subtipo escleromalacia perforante una presentacioén infrecuente pero severa de
esta entidad.

Caso clinico: se presenta el caso de un paciente masculino de 44 afios, en el debut de una GPA con
c-ANCA positivo, con afectacion nasal, sinusal, pulmonar, renal y ocular, con la documentacién de una
escleritis necrosante del subtipo escleromalacia perforante, asociada a la formacién de un estafiloma
ocular anterior que confirié el riesgo de pérdida organica y funcional ocular.

Conclusion: el conocimiento por parte del clinico de las afecciones oculares de la GPA es de gran
importancia, dado que permiten una rapida orientacién diagnéstica y modifican la conducta terapéuti-
ca, buscando disminuir el riesgo de pérdida organica y funcional ocular.

Palabras clave: vasculitis asociada a anticuerpos citoplasmdticos antineutrdfilos, granulomatosis con
poliangitis, escleritis necrosante.

Abstract

Introduction: granulomatosis with polyangiitis (GPA) is the antineutrophil cytoplasmic antibody
(ANCA)-associated vasculitis with the highest rate of eye involvement. The scleromalacia perforans sub-
type of anterior necrotizing scleritis is a rare but severe form of this disease.

Clinical case: we present the case of a 44-year-old male patient debuting with c-ANCA positive GPA
with nasal, sinus, pulmonary, renal, and ocular involvement and documented necrotizing scleritis (scle-
romalacia perforans subtype). This was associated with the formation of an anterior eye staphyloma,
placing him at risk of eye and vision loss.
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Introduccién

La granulomatosis con poliangitis (GPA) es la vas-
culitis de pequefio vaso asociada a ANCA con la ma-
yor tasa de compromiso ocular. Afecta este érgano
entre 21 y 87% de los pacientes durante el curso de la
enfermedad y puede comprometer cualquiera de las
estructuras del globo ocular. La presentacién maés fre-
cuente (45-50% de los casos) es la proptosis secundaria
a un pseudotumor inflamatorio orbitario, seguida de
la conjuntivitis, la epiescleritis y la escleritis, que se
presentan de manera aislada o conjunta en 16-38% de
los pacientes. Frecuentemente, estos individuos tie-
nen un compromiso asociado del tracto respiratorio
superior y, entre 65y 75% de los casos, son positivos
para anticuerpos contra la proteinasa 3 (PR3-ANCA)
o presentan un patrén citoplasmatico (c-ANCA). Esta
positividad se considera un factor de riesgo indepen-
diente para el desarrollo de manifestaciones oculares,
con un odds ratio (OR) de 3.19 (IC 95%: 1.18 - 8.60) (1-5).

La escleritis anterior es una inflamacién de la por-
cién anterior de la esclera que se clasifica, de acuerdo
con su extension y el compromiso del tejido, en nodu-
lar, difusa y necrosante, siendo esta ultima la variante
maés grave. Entre 36 y 44% de las escleritis anteriores
son causadas por una enfermedad sistémica autoin-
mune, principalmente la artritis reumatoide (AR) y la
GPA (6-10).

El 4% de las escleritis necrosantes anteriores se
presentan con un subtipo denominado escleromalacia
perforante (scleromalacia perforans). Esta se caracteri-
za por el adelgazamiento progresivo e indoloro de la
esclera, generando areas de escleromalacia que facili-
tan la formacién de hernias por protrusién de la tivea
(estafilomas oculares), las cuales confieren un alto
riesgo de perforacion. Esta entidad ocurre con mayor
frecuencia en la AR, pero también se ha descrito en la
GPA. Se considera una manifestacion rara pero critica,
ya que conlleva un alto riesgo de pérdida anatémica y
funcional del ojo y, a pesar del tratamiento inmuno-
supresor, llega a requerir intervencién quirtrgica en
50% de los casos (6,11,12).
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Conclusion: it is crucial for clinicians to understand GPA’s ocular effects, as this allows rapid diag-
nostic guidance and treatment modification, seeking to minimize eye and vision loss.
Keywords: antineutrophil cytoplasmic antibody-associated vasculitis, granulomatosis with polyangiitis,

A continuacién, se presenta el caso de una escleri-
tis necrosante anterior, subtipo escleromalacia perfo-
rante, en un paciente con GPA c-ANCA positivo.

Presentacion del caso

Se presenta el caso de un paciente masculino de
44 afios, sin antecedentes médicos de importancia,
que debutd con un cuadro clinico de dos semanas de
evolucion consistente en astenia, hiporexia, nauseasy
emesis. Estos sintomas se asociaron a dolor abdomi-
nal difuso, oliguria, hiperazoemia, acidemia metabdli-
cay anemia severa. El paciente fue remitido cursando
con una urgencia dialitica de etiologia por determinar,
requiriendo terapia de reemplazo renal de manera
emergente desde su ingreso.

En el abordaje inicial, se evidencié un importan-
te compromiso ocular bilateral indoloro, caracteri-
zado por un adelgazamiento difuso de la esclera (de
tonalidad grisdcea) con areas de escleromalacia y ex-
posicién uveal. Se observé también adelgazamiento
corneal con compromiso del limbo esclerocorneal,
acompafiado de epiescleritis e inyeccién conjuntival
y ciliar de predominio izquierdo. En el ojo izquierdo
(OI), entre las horas 6 y 9, se identific6 una lesién com-
patible con hernia uveal de coloracién azulada-viola-
cea, configurando un estafiloma anterior (Figura 1).
La agudeza visual (AV) se encontraba comprometida:
20/40 en el ojo derecho (OD) y 20/100 en el OI. Adicio-
nalmente, presentaba deformidad nasal en silla de
montar (Figura 1) y una lesion ulcerada en el vestibulo
de la mucosa nasal.

Los estudios imagenoldgicos revelaron cambios
ecograficos sugestivos de nefropatia crénica, tomogra-
fia de térax con multiples nédulos cavitados y tomo-
grafia de senos paranasales con rinosinusitis (Figura
2). Ante la triada de compromiso renal, respiratorio y
ocular, se planteé la sospecha clinica de una vasculitis
asociada a ANCA. Se ampli6 el abordaje diagnéstico
para descartar enfermedades granulomatosas infec-
ciosas y se solicité un perfil de autoinmunidad (Tabla
1).
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Figura 1. Fotografias de los ojos y la nariz del paciente. A: ojo derecho con escleritis necrotizante anterior; B: ojo
izquierdo con escleritis necrotizante anterior; C: ojo izquierdo con estafiloma anterior; D: nariz en silla de montar.

Figura 2. Tomografia simple de senos paranasales y térax. A: sinusitis maxilar derecha; B: sinusitis etmoidal y
esfenoidal izquierda; C y D: multiples nddulos cavitados.
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Tabla 1. Estudios microbioldgicos y de autoinmunidad.

Microbioldgicos Reumatolégicos

Mycobacterium tuberculosis ANA
Baciloscopia # 3: negativas Prueba tipo IFI:
Reactivo

Titulos 1:160
Patr6n moteado fino (AC-4/

AC-5)
Cultivo en medio sélido: ENA
negativo a las ocho semanas
Cultivo en medio liquido: Prueba ELISA para Ro (SS-
negativo a las ocho semanas A), La (SS-B), Sm, RNP: no
reactiva
BDMAX MDR-TB (RT-PCR): ANCA

no detectado

c-ANCA IFTI: reactivo
titulos 1:20

Pp-ANCA IFI: no reactivo

Histoplasmosis capsulatum

Antigeno EIA en orina: no
detectado

Cryptococcus neoformans

Antigeno por aglutinaciéon con
latex:
no detectado

VIH

ELISA de 4ta generacion: no
reactiva

Treponema pallidum
FTA-ABS: negativa

RT-PCR: transcripcidn inversa - reaccién en cadena de la polimerasa; EIA:
inmunoensayo enzimdtico; VIH: virus de la inmunodeficiencia humana;
ELISA: ensayo inmunoabsorbente ligado a enzimas; FTA-ABS: absorcion de
anticuerpos treponémicos fluorescentes; ANA: anticuerpos antinucleares; IFI:
inmunofluorescencia indirecta; ENA: anticuerpos anti-antigenos nucleares
extraibles; ANCA: anticuerpos anticitoplasma de neutrofilos; c-ANCA:
citplasmatico; p-ANCA: perinuclear.

Escleritis necrotizante subtipo escleromalacia

El perfil inmunoldgico reporté positividad para
c-ANCA por inmunofluorescencia indirecta (IFI) en
titulos significativos, p-ANCA negativo y anticuerpos
antinucleares (ANA) positivos por IFI (titulos 1:160,
patrén moteado fino AC-4/AC-5), con anticuerpos con-
tra antigenos nucleares extraibles (ENA) por ELISA
negativos. En conjunto con los hallazgos clinico-radio-
légicos, este perfil se interpreté como compatible con
una vasculitis asociada a ANCA, probablemente GPA,
considerando la positividad de los ANA como un fené-
meno de reactividad cruzada.

Para la confirmacién histopatoldgica, se consider6
inicialmente una biopsia renal; sin embargo, esta fue
desestimada por el alto riesgo técnico derivado de la
importante disminucién del grosor corticomedular.
En su lugar, se opt6 por una biopsia de la mucosa na-
sal, dada su accesibilidad y la presencia de una lesién
activa. El reporte patolégico evidencié un proceso in-
flamatorio granulomatoso crénico mixto, de predomi-
nio linfoplasmocitario, con cambios vasculiticos foca-
les en vasos de pequefio y mediano calibre (Figura 3).

Al aplicar los criterios de clasificacion ACR/EULAR
2022 para vasculitis ANCA tipo GPA, el paciente obtuvo
un puntaje total de 13 (el punto de corte definitorio es
> 5), consolidando el diagnéstico.

El caso fue evaluado de forma multidisciplinaria
por los servicios de medicina interna, nefrologia, reu-
matologia y oftalmologia. Se concluyé que el paciente
presentaba un inminente riesgo de pérdida organica
y funcional, tanto a nivel renal (por glomerulonefritis
rapidamente progresiva) como ocular (por escleritis
necrosante tipo escleromalacia perforante). Se instau-
r6 una terapia de induccidén a la remisién con pulsos
de metilprednisolona (1 g/dia por tres dias) en conjun-

Figura 3. Biopsia de mucosa nasal con coloracion de hematoxilina eosina. A: granulomas en mucosa nasal; B: vasculitis de pequerios vasos.

Acta Med Colomb 2026; 51.

DOI: https://doi.org/10.36104/amc.2026.4826 4



Juan Diego Cruz-Rojas y cols.

to con ciclofosfamida (1 g IV mensual por seis meses).
Se eligi6 la ciclofosfamida sobre el rituximab debido
a su disponibilidad institucional inmediata, mitigando
el riesgo de que un retraso administrativo en el inicio
de la terapia biolégica comprometiera el prondstico
del paciente.

Para disminuir el riesgo de perforacién ocular iz-
quierda, oftalmologia prescribié un manejo tépico com-
plementario con una férmula magistral de tacrolimus.
Se solicitd valoracién por la subespecialidad de Cérnea
para considerar un injerto de membrana amniética so-
bre el estafiloma anterior, con el fin de reforzar el tejido
uveal herniado; no obstante, barreras administrativas
impidieron la realizacién del procedimiento.

Tras finalizar el esquema de induccidén, se observd
una respuesta paraclinica favorable con un descenso
significativo de los reactantes de fase aguda (Tabla 2).
Desde la perspectiva renal, solo se logr6 recuperar la
diuresis residual sin impacto en la tasa de filtracién
glomerular, por lo que el paciente requirié continuar
con la terapia de reemplazo renal de forma indefini-
da. En contraste, la evolucién oftalmolégica fue muy
positiva: la inflamacién escleral disminuyé y la AV
mejord (OD 20/30, OI 20/70). Durante el seguimiento
ambulatorio, el especialista en cérnea determiné que
el manejo quirdrgico ya no era necesario. El paciente
continu6 con terapia de mantenimiento a base de cor-
ticoides sistémicos y tacrolimus tépico ocular.

Discusion

Al comparar este caso con el comportamiento tipi-
co de la escleritis necrosante secundaria a GPA, se en-
cuentran varias similitudes. En primer lugar, la edad
media de presentacién (cuarta y quinta década de la
vida); en segundo lugar, la asociacién con compromiso
multisistémico (presente en el 50 % de los pacientes);
y en tercer lugar, la afectacién de la mucosa del tracto
respiratorio superior. Aunque esta ultima no ha de-
mostrado una asociacion estadisticamente significati-
va de forma universal, su OR es de 1.30 (IC 95%: 0.47-
3.61), marcando una tendencia como factor de riesgo
para el compromiso ocular. Finalmente, la positividad
para c-ANCA coincide con lo establecido previamen-
te como un factor de riesgo independiente. En cuan-
to a las diferencias, resalta el género del paciente, ya
que esta entidad tiende a afectar predominantemente
a mujeres. Adicionalmente, existe controversia en la
literatura respecto al compromiso ocular bilateral, di-
fuso y anterior: mientras algunas series lo describen
como la presentacién mas frecuente (50-70 % de los
casos), otras reportan una clara tendencia unilateral
(88% de los casos) (2,3,5,9,10,13).
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Tabla 2. Comportamiento paraclinico.

Ingreso Primera dosis de Alta
ciclofosfamida
Hemograma Hemograma Hemograma
Leucocitos: Leucocitos: Leucocitos:

15,790 cel/uL

8,740 cel/uL

7,970 cel/uL.

Neutroéfilos: Neutrofilos: Neutrofilos:

15,020 cel/uL 7,410 cel/uL 7,270 cel/uL

Linfocitos: Linfocitos: Linfocitos:

350 cel/uL 910 cel/uL 350 cel/pL

Eosinofilos: Eosinofilos: Eosinofilos:

60 cel/uL 10 cel/uL 10 cel/uL

Hemoglobina: Hemoglobina: Hemoglobina:

11.8 g/dL 7.6 g/dL 12.0 g/dL

Hematocrito: Hematocrito: Hematocrito:

34.7% 24.1% 36.5%

VCM: VCM: VCM:

87 fL. 90 fL 93 fL

Plaquetas: Plaquetas: Plaquetas:

448,000 cel/uL 642,000 cel/uL 290,000 cel/uL
Funcién renal Funcidén renal Funcion renal

Creatinina: Creatinina: Creatinina:

13.37 mg/dL 3.46 mg/dL 5.01 mg/dL

BUN: BUN: BUN:

200.3 mg/dL 51.0 mg/dL 67.6 mg/dL

Inflamacién Inflamacion Inflamaciéon

VSG: VSG: VSG:

> 140 mm 86 mm 30 mm

PCR: PCR: PCR:

9.33 mg/dL 1.17 mg/dL 4.64 mg/dL

Complemento C3:
74.7 mg/dL (con-
sumido)

Complemento C3:
83.2 mg/dL (Nor-
mal)

Complemento C4:
14.8 mg/dL (con-
sumido)

Complemento C4:
19.5 mg/dL (Nor-
mal)

VCM: volumen corpuscular medio; BUN: nitrégeno ureico; VSG: velocidad de

sedimentacién globular; PCR: proteina C reactiva.

En relacién con la escleromalacia perforante aso-
ciada a GPA, la revision de la literatura arroj6 solo dos
casos publicados. El primero corresponde a una pa-
ciente asiatica de 50 aflos que, tras 10 afios de diag-
noéstico de GPA con compromiso renal y respiratorio
tratada con corticoides y ciclofosfamida, desarrolld
compromiso ocular bilateral paucisintomatico e in-
doloro, de predominio izquierdo. La disminucién pro-
gresiva de la agudeza visual se atribuy6 inicialmente a
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cataratas secundarias al uso de corticoides; posterior-
mente, se documentd un severo adelgazamiento cor-
neoescleral con dos estafilomas anteriores en el OI,
culminando en perforaciéon y pérdida anatémica del
globo ocular tras un trauma menor (14). El segundo
caso, publicado en 1988, describe a una paciente india
con afectacién ocular bilateral en el contexto de una
GPA de diagnoéstico tardio, inicialmente confundida
con tuberculosis; los detalles clinicos de este reporte
son limitados (15).

Al comparar estos reportes con nuestro paciente,
destacan dos diferencias sustanciales: los casos pre-
vios ocurrieron en mujeres y la complicacién ocular
se desarrolld en fases crénicas de la enfermedad. Las
Unicas similitudes fueron la bilateralidad y la presen-
tacién indolora (paucisintomatica). Esto sugiere la hi-
potesis de que el paciente del presente reporte podria
haber estado cursando con una enfermedad subya-
cente de evolucién crénica y silente al momento del
debut clinico, lo cual concordaria con la severidad del
dafio organico y la nula recuperacién funcional renal
pese a la terapia de induccién.

Al contrastar este caso con la escleromalacia per-
forante asociada a AR —la entidad més comunmente
ligada a este subtipo de escleritis—, se observan claras
similitudes fenotipicas: compromiso ocular bilateral
paucisintomatico, adelgazamiento escleral difuso,
adelgazamiento corneal periférico y presencia de es-
tafilomas anteriores. Estas caracteristicas clinicas res-
paldan s6lidamente el diagnostico oftalmolégico en el
caso presentado (6,11,16).

El tratamiento sistémico instaurado se basé en la
disponibilidad institucional de ciclofosfamida. Sin
embargo, esto difiere de las guias actuales para GPA
con inminente pérdida orgédnica, donde el rituximab
es el agente de eleccion por su superior perfil de efica-
ciay seguridad. Debe considerarse que la escleromala-
cia perforante secundaria a GPA es una manifestacién
sumamente inusual, lo que dificulta la obtencién de
evidencia clinica de alta calidad. Aunque el rituximab
parece tener una mejor tasa de respuesta en escleritis
necrosante, es de destacar que, en nuestro paciente, la
combinacién de ciclofosfamida sistémicay tacrolimus
tépico logrd una respuesta ocular altamente favorable,
evitando la necesidad de intervenciones quirurgicas
de salvamento (1-4,6,12,13,16,17).

Conclusiones

Dada la estrecha relacién entre la escleritis y las en-
fermedades autoinmunes sistémicas, es fundamental
que el clinico sepa reconocer estas manifestaciones
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oftalmolégicas de manera temprana. Identificar estas
lesiones puede orientar rapidamente el diagndstico
etioldgico y definir una conducta terapéutica oportu-
na, lo cual es critico en escenarios como la escleritis
necrosante en pacientes con GPA, donde existe un in-
minente riesgo de pérdida funcional y anatémica del
6rgano visual.
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