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RESUMEN

Objetivo: Categorizar a los pacientes con diagnéstico de sarcoidosis ocular en el periodo comprendido
entre 2009 y 2014.
Meétodos: Se revisaron las historias clinicas de los pacientes con sarcoidosis ocular y se recopilaron las
variables para categorizar a los pacientes segin los criterios del FIWOS.
Resultados: Se encontré a un total de 11 pacientes con uveitis sarcoidea, 7 mujeres y 4 hombres, con una
mediana de edad de 58 afios. El patrén de panuveitis bilateral crénica fue el mas frecuente en un 54,5%,
seguido de la uveitis anterior crénica unilateral, con 27,2%. El diagnéstico de sarcoidosis fue definitivo
en 4 pacientes (36,3%), presunto en 5 pacientes (45,4%), probable en un paciente (9%) y posible en un
paciente (9%).
Conclusiones: Mas de la mitad de los pacientes sin biopsia confirmatoria fueron diagnosticados de
sarcoidosis ocular. La panuveitis bilateral crénica y la uveitis anterior crénica fueron los patrones predo-
minantes.
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Diagnostic categorization according to the First International Workshop
on Ocular Sarcoidosis (FIWOS) criteria in a series of 11 patients

ABSTRACT

Objective: Categorization of patients diagnosed with ocular sarcoidosis during the period 2009-2014.
Methods: The medical records of patients with ocular sarcoidosis were reviewed and variables were
collected to categorize the patients according to the criteria of the FIWOS.
Results: We found 11 patients, 7 women and 4 men, with sarcoid uveitis; the median age was 58 years.
Bilateral panuveitis was the most common pattern (54.5%), followed by chronic anterior uveitis (27.2%).
The diagnosis of sarcoidosis was definitive in 4 patients (36.3%), presumed in 5 (45.4%), probable in 1
(9%) and possible in 1 (9%).
Conclusions: Ocular sarcoidosis was diagnosed in more than half of the patients who had no confirmatory
biopsy. Bilateral panuveitis and chronic anterior uveitis were the patterns most frequently observed.
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Introduccion

La sarcoidosis en un trastorno multisistémico de causa
desconocida, caracterizado por inflamacién granulomatosa no
caseificante!. Afecta al parénquima de casi cualquier 6rgano y los
sintomas intratordcicos son los mas frecuentes. El 30-60% de los
pacientes presentan afectacién ocular comtinmente en forma de
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Tabla 1
Clasificacion anatémica de las uveitis (Sun Working Group, 2005)
Tipo Sitio primario Incluye
de inflamacién
Uveitis anterior Camara anterior Iritis

Iridociclitis
Ciclitis anterior
Pars planitis
Ciclitis posterior
Hialitis
Coroiditis focal, multifocal
o difusa
Coriorretinitis
Retinocoroiditis
Retinitis
Neurorretinitis

Uveitis intermedia Vitreo

Retina o coroides

Uveitis posterior

Camara anterior, vitreo
y retina o coroides

Panuveitis

uveitis bilateral y en ocasiones la uveitis puede desarrollarse en
ausencia de enfermedad sistémica o podria ser la manifestacién
predominante sin repercusion extraocular significativa?“. En la
practica clinica el diagnéstico de sarcoidosis sistémica se basa en
la combinacién de hallazgos clinicos, radiograficos e histopato-
l6gicos. Recientemente se han validado los criterios diagnésticos
propuestos por el First International Workshop on Ocular Sarcoi-
dosis (FIWOS)®. Estos criterios clasifican la sarcoidosis ocular como
definitiva (uveitis y biopsia positiva), presunta (adenopatias hilia-
res bilaterales y uveitis sin biopsia), probable (3 signos oculares y 2
de laboratorio sin biopsia ni adenopatias hiliares bilaterales) y posi-
ble (4 signos ocularesy 2 de laboratorio con biopsia negativa), segin
cumplan hallazgos oftalmolégicos y de laboratorio especificos®.
Son especialmente ttiles cuando no se ha obtenido una biopsia o
cuando esta es negativa.

Objetivos

Categorizar, segin los criterios diagndésticos validados del
FIWOS, a los pacientes con diagndstico de sarcoidosis ocular desde
2009 hasta 2014 en el Hospital Universitario Donostia en Guiptz-
coa, Espana.

Material y métodos

Se revisaron retrospectivamente las historias clinicas de los
pacientes diagnosticados de sarcoidosis ocular. El diagnéstico de
sarcoidosis se basé en la combinacién de criterios clinicos, radio-
graficos e histolégicos de la FIWOS, asi como en la exclusién de
otras enfermedades granulomatosas como la tuberculosis.

Las variables recogidas fueron la edad, el sexo, la presencia
de manifestaciones sistémicas, el patron de uveitis, el cribado de
tuberculosis, la positividad para la enzima conversora de angio-
tensina, la realizacién de biopsia ganglionar, los hallazgos de
la radiografia de térax y el tratamiento. Para clasificar la uvei-
tis se siguid la clasificacién anatémica del Standarization Uveitis
Nomenclature (SUN) Working Group’ (tabla 1). Se excluy6 a
aquellos pacientes que presentaron positividad para la prueba de
Quantiferon®. Conlas variables recogidas se categorizé alos pacien-
tes segtn los criterios del FIWOS.

Resultados

Se encontraron un total de 11 pacientes con diagnéstico de uvei-
tis sarcoidea, 7 mujeres (63,6%) y 4 hombres (36,3%). La mediana
de edad + desviaciéon estandar fue de 58 + 20,5 afios. En 7
pacientes (63,6%) el ojo fue el primer 6rgano afectado, 5 de ellos
desarrollaron posteriormente clinica sistémicay 2 presentaron sélo

clinica ocular. Cuatro pacientes (36,3%) comenzaron con mani-
festaciones sistémicas extraoculares, que, en orden de frecuencia,
fueron: adenopatias hiliares bilaterales 81,8%, clinica respiratoria
36,3%, adenopatias periféricas 18,1%, parotiditis 27,2% y eritema
nudoso 9%. Los patrones de uveitis mas frecuentemente observa-
dos fueron el de panuveitis bilateral crénica en un 54,5%, uveitis
anterior crénica unilateral en un 27,2% y uveitis anterior crénica
bilateral en un 18,1%. Se categoriz6 a los pacientes, de los cuales
4 (36,3%) resultaron tener un diagnéstico definitivo de sarcoido-
sis, 5 pacientes (45,4%) diagndstico presunto, un paciente (9%)
diagnéstico probable y un paciente (9%) diagnéstico posible de
sarcoidosis.

En la tabla 2 se muestran las variables medidas de los pacientes
diagnosticados de sarcoidosis ocular.

Discusion

El diagnéstico de sarcoidosis sistémica hoy en dia se basa en
la combinacién de hallazgos clinicos y radiograficos junto con
la confirmacién histolégica y la exclusién de otras enfermeda-
des granulomatosas, como la tuberculosis®. En la practica clinica,
la medicién de niveles de enzima conversora de angiotensina, la
calcemia, la radiografia simple de térax, la gammagrafia y la rea-
lizacién de pruebas de cribado, como el Mantoux o Quantiferon®,
inicialmente indican afectacién sarcoidea sistémica. La afectacién
ocular en la sarcoidosis se presenta hasta en la mitad de los
pacientes y puede incluso ser la manifestacion inicial de esta.
La sarcoidosis puede afectar a las glandulas lacrimales y causar
queratoconjuntivitis sicca y también al iris, causando diferentes
formas de uveitis e incluso el desarrollo de una neuritis 6ptica
cuando afecta al polo posterior. Los patrones de uveitis en la
sarcoidosis afectan principalmente al segmento posterior y de
forma crénica, frecuentemente son uveitis bilaterales recidivan-
tes e incluso pueden causar afectacién generalizada en forma de
panuveitis bilateral asociada a vasculitis retiniana®!°. Los hallaz-
gos mas frecuentemente encontrados en las uveitis asociadas a
sarcoidosis incluyen los precipitados queraticos en grasa de car-
nero, nédulos en iris, sinequias anteriores periféricas en tienda
de campafia, opacidades vitreas con «copos de nieve», multiples
lesiones coriorretinianas periféricas y periflebitis nodular (fig. 1).
Ademas existen otros signos oculares que podrian indicar afecta-
cién sarcoidea, especialmente si se valoran en presencia de pruebas
complementarias positivas para sarcoidosis' -4 (tabla 3). En 2010
se validaron los criterios diagnésticos propuestos por la FIWOS,
los cuales incluyen varios signos oftalmolégicos indicativos de sar-
coidosis y pruebas complementarias® (tabla 4). Estos criterios no
incorporan pruebas invasivas y en la practica clinica son dtiles
cuando no se dispone de una biopsia confirmatoria o cuando estaes
negativa.

Las manifestaciones oculares y sistémicas de la sarcoidosis, asi
como las pruebas complementarias, muestran gran variabilidad, lo
que dificulta su diagnéstico. Con nuestro trabajo hemos puesto en
practica los criterios de la FIWOS, los cuales nos permitieron cate-
gorizar a los pacientes que tenian clinica sistémica indicativa de
sarcoidosis junto con manifestaciones oculares y pruebas comple-
mentarias positivas. Debido a la heterogeneidad de esta patologia,
no todos los pacientes podian cumplir criterios diagnésticos de
sarcoidosis; por esta razoén, tras la categorizacién diagnéstica, se
puede apreciar que, luego de haber cumplido criterios clinicos,
oftalmolégicos y de pruebas complementarias, los pacientes fue-
ron catalogados como portadores de sarcoidosis. La mayoria de
nuestros pacientes, y coincidiendo con la literatura, fueron muje-
res (63,6%). La clinica ocular fue el sintoma de inicio en 7 de
ellos y la mayoria tenia clinica ocular indicativa de enfermedad
sarcoidea. Todos los pacientes fueron negativos para tuberculosis
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Tabla 2
Caracteristicas demograficas, clinicas, patrén de uveitis, signos de sarcoidosis ocular, pruebas complementarias, diagndstico y tratamiento de la serie de casos presentados
ID Edad Sexo Clinica sistémica Patrén uveitis Clinica ocular Pruebas Diagnéstico de
de sarcoidosis complementarias sarcoidosis ocular
Comienzo sarcoidosis ocular
1 77 M Respiratoria Panuveitis bilateral crénica VRB Mantoux (-) Definitivo
neurolégica Vitritis QTF (-)
Coriorretinitis Biopsia (+)
Periflebitis ECA(-)
AST y ALT (-)
Lisozima (-)
Rx con AHB
2 30 M Parotiditis Panuveitis bilateral crénica VRB Mantoux (-) Definitivo
Coriorretinitis QTF (-)
Periflebitis Biopsia (+)
ECA (+)
ASTy ALT (-)
Lisozima (-)
Rx con AHB
3 8 F Parotiditis Uveitis anterior crénica PK Mantoux (-) Probable
bilateral Vitritis QTF (-)
Nédulos en iris BIOPSIA (-)
ECA (+)
AST y ALT (-)

Lisozima (-)
Rx sin alteraciones
4 70 F Parotiditis Uveitis anterior crénica PK Mantoux (-) Presunto
bilateral Vitritis QTF (-)
Nodulos en iris Biopsia (-)
ECA (-)
ASTy ALT (-)
Lisozima (-)
Rx con AHB
5 49 M Respiratoria Uveitis anterior cronica PK Mantoux (-) Presunto
unilateral Vitritis QTF (-)
Nédulos en iris BIOPSIA (-)
ECA (-)
AST y ALT (-)
Lisozima (-)
Rx con AHB
6 48 M Ninguna Panuveitis bilateral crénica Vitritis Mantoux (-) Definitivo
Coriorretinitis QTF (-)
Biopsia (+)
ECA (+)
ASTy ALT (-)
Lisozima (-)
Rx con AHB
7 69 F Ninguna Uveitis anterior crénica Vitritis Mantoux (-) Definitivo
unilateral Nédulos en iris QTF (-)
Biopsia (+)
ECA (+)
AST y ALT (-)
Lisozima (-)
Rx con AHB
Comienzo sarcoidosis sistémica
8 76 F Respiratoria Panuveitis bilateral crénica Vitritis Mantoux (-) Presunto
Coriorretinitis QTF (-)
BIOPSIA (-)
ECA (-)
ASTy ALT (-)
Lisozima (-)
Rx con AHB
9 74 F Respiratoria Panuveitis bilateral crénica Vitritis Mantoux (-) Presunto
Adenopatias Coriorretinitis QTF (-)
periféricas Periflebitis BIOPSIA (-)
ECA (-)
AST y ALT (-)
Lisozima (-)
Rx con AHB
57 F Eritema nudoso Uveitis anterior crénica PK Mantoux (-) Presunto
10 unilateral Coriorretinitis QTF (-)
BIOPSIA (-)
ECA (-)
ASTy ALT (-)
Lisozima (-)
Rx con AHB
58 F Adenopatias Panuveitis bilateral crénica PK Mantoux (-) Posible
11 periféricas Vitritis QTF (-)
Nédulos en iris BIOPSIA (-)
Sinequias ECA (+)AST y ALT (-)
Coriorretinitis Lisozima- (-)
Rx sin alteraciones

ALT: alanino aminotransferasa; AHB: adenopatias hiliares bilaterales; AST: aspartato aminotransferasa; ECA: enzima conversora de angiotensina; ID: identificacién; PK:
precipitados queraticos en grasa de carnero; QTF: Quantiferon®; Rx: radiografia; VRB: vasculitis retiniana bilateral.
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Figura 1. A) Secuelas de uveitis anterior con sinequias anteriores periféricas en tienda de campafia. B) Lesiones coriorretinianas mltiples en retina periférica.

Tabla 3
Afectacion del ojo y sus anexos excepto afectacion del iris

Localizacién Descripcion

Glandulas lacrimales Querato conjuntivitis sicca, hipertrofia lacrimal

Orbita Inflamacién difusa unilateral de la 6rbita
Parpado Granuloma

Conjuntiva Granuloma, conjuntivitis

Esclerética Escleritis, episcleritis

Cérnea Queratitis intersticial

Nervio 6ptico Neuropatia 6ptica

Tabla 4
Criterios diagnosticos del FIWOS

Signos intraoculares indicativos de sarcoidosis ocular

1. Precipitados querdaticos en grasa de carnero y/o nédulos en iris
(Koeppe/Bussaca)

2. Nédulos en mallas trabecular y/o sinequias anteriores periféricas
en tienda de campafia

3. Opacidades vitreas con «copos de nieve» o collar de perlas

4. Miiltiples lesiones periféricas coriorretinianas (activas y/o atréficas)

5. Periflebitis segmentaria y/o nodular y/o macroaneurismas en un ojo
inflamado

6. Nodulos o granulomas en el disco 6ptico y/o nédulo coroideo solitario

7. Inflamacién bilateral

Pruebas complementarias sugestivas de sarcoidosis ocular
1. Prueba de la tuberculina negativa en paciente vacunado con BCG o en uno
que haya tenido Mantoux positivo previamente
2. Enzima conversora de angiotensina elevada y/o lisozima elevada
3. Rx de térax, buscar adenopatias hiliares bilaterales
4. Alteracién de enzimas hepaticas
5. Tomografia de térax en pacientes con Rx negativa

BCG: Bacillus Calmette; RX: radiografia.

y solo 3 pacientes tenian biopsia ganglionar compatible. Aquellos
de los que no se disponia de biopsia tras los criterios de clasi-
ficacién, y luego de la categorizacién, mostraron un diagndstico
«presunto» de sarcoidosis. Los datos oftalmolégicos mostraron que
el patrén mas frecuente fue el de una panuveitis bilateral crénica,
con un 54,5%. En segundo lugar, la uveitis anterior crénica unila-
teral, con un 27,2%, fue el patrén mas frecuente. La mayoria de los
pacientes comenz6 con clinica de uveitis, desarrollando posterior-
mente clinica sistémica. Tras la categorizacion de los pacientes, se
pudo determinar que el diagnéstico de sarcoidosis fue definitivo
en 4 pacientes, presunto en 5, probable en uno y posible en un
paciente.

El presente estudio es de especial interés para reumatélogos
que trabajan de manera conjunta con oftalmélogos en las unida-
des de uveitis, ya que, al tratarse la sarcoidosis de una enfermedad
poco frecuente, se hace mas facil unificar criterios para el diag-
néstico correcto de esta patologia. Cabe sefialar también que el
uso de estos criterios permite hacer un diagndstico sin la necesi-

dad de una biopsia, que podria ser iatrégena o dificil en ciertos
pacientes.

Estos criterios categorizan a pacientes que presentan datos
indicativos de sarcoidosis y que, debido a la variabilidad en su
curso clinico y afectacién organica, no han podido ser catalo-
gados como portadores de enfermedad sarcoidea. La afectacién
ocular sarcoidea desempefla un papel muy importante en el
momento de la categorizaciébn y por esa razén es importante
hacer hincapié en la exploracién oftalmolégica detallada en busca
de signos oculares indicativos de una enfermedad inflamatoria
granulomatosa.
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