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Resumen

Objetivos: Describir las caracteristicas basales, tratamiento y evolucion de una cohorte de pacientes con
diagnostico de enfermedad orbitariaidiopatica (EOI) tratados de manera multidisciplinar por Medicina
Internay Oftalmologia.

Métodos: Estudio unicéntrico, observacional, retrospectivo de 12 pacientes con EOI mediante revision de
historias clinicas desde 2012 hasta 2024 de un hospital terciario. El objetivo primario (porcentgje de remision
total y parcial) y los objetivos secundarios (dosis basal de esteroides, complicaciones infecciosasy del
tratamiento) se determinaron alos 12 y 24 meses del inicio del tratamiento.

Resultados: Se incluyeron 12 pacientes, 5 mujeresy 7 varones con unamedia de edad a diagnéstico de 58
anos (DE 13,7) cuyas caracteristicas basales se recogen en latabla 1. Laclinica ocular mas prevalente al
diagndstico con un 50% fue dolor orbitario, disminucién de agudeza visual y paresia ocular, seguidas en un
42% de quemosis y diplopia. Ningun paciente presento afectacion sistémica al debut. Analiticamente al
diagndstico, la mediana de hemoglobina fue de 13,7 g/dL (11,5-14,3), linfocitos 1,9 x 109/L (1,3-2,9),
proteina C reactiva (PCR) 13,5 mg/dL (4-56,8) y velocidad de sedimentacion globular (VSG) 12 mm (5-41).
Serealiz0 biopsia ocular diagndstica en tres pacientes, objetivandose infiltracion linfoide en lostres, y
células plasmaticas |gG4 en dos pacientes. El tratamiento y los indicadores de mejoria ocular quedan
recogidos en latabla2 y figura. El tratamiento sistémico seinicié en menos de un mes desde e diagndstico
en todos los pacientes, siendo la media de 25 dias. El 100% recibieron corticoides con una media de dosis
basal de 30 mg/dia. 8 (68%) recibieron bolus de metil prednisolona intravenoso de 250 mg/dia (iv) durante 3
dias consecutivos. 3 (25%) recibieron monoterapia con corticoides. 9 (75%) farmacos antirreumaticos
modificadores de enfermedad sintéticos (FAMES) y 3 (25%) farmacos antirreumaticos modificadores de
enfermedad biol 6gicos (FAMED). Los pacientes que recibieron bolus de metilprednisonolonaiv y
FAMESFAMED presentaron mayor mejoria ocular que aguellos que solo recibieron corticoides. Ningun
paciente, tuvo complicaciones derivadas del tratamiento alo largo del seguimiento. En el transcurso de la
EQI, 4 pacientes presentaron afectacion sistémicaa mes del debut en tratamiento con corticoides adosis >
7,5 mg/dia, dos de ellos asociando también FAMED. Las afectaciones fueron; pancreatica, vascular (aortitis),
digestiva (Crohn), hematol 6gica (anemia hemolitica) y pulmonar. La mejoria sintomaticay normalizacion de
pardmetros analiticos alos 12 meses fue del 50%. A los 24 meses (5 pacientes) y alos 12 meses (8 pacientes)
de seguimiento laremision total fue del 100.
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Tablal

Clinicaal diagnostico

Dolor orbitario (n, %) (6, 50%)
Exoftalmos (n, %) (4, 33%)
Edema palpebral (4, 33%) (4, 33%)
Lagrimeo (n, %) (3, 25%)
Disminucion agudeza visua (n, %) (6, 50%)
Paresia ocular (n, %) (6, 50%)
Quemosis (n, %) (5, 42%)
Ptosis (n, %) (2, 17%)
Diplopia (n, %) (5, 42%)
Afectacion sistémica (n, %) (0, 0%)
Analitica

Hemoglobina (g/dl) (mediana, RIQ) 13,7 (11,5-14,3)
Linfocitos (10%/L) (mediana, RIQ) 1,9(1,3-2)9)
PCR (mg/dl) (mediana, RIQ) 13,5 (4-56,8)
VSG (mm) (mediana, RIQ) 12 (5-41)
Alteracion del perfil inmune (n, %) (0, 0%)
Alteracion pruebas microbiologia (n, %) (0, 0%)
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Elevacion 1gg4 en plasma (n, %) (0, 0%)

Pruebas de imagen

Radiografia de térax (n, %) (2, 17%)
TAC (n, %) (3, 25%)
PET-TC (n, %) (8, 66%)
Biopsia

Realizacion (n, %) (3, 25%)
Infiltrado linfoide (n, %) (3, 100%)
Células plasméticas igg4 (n, %) (2, 66%)
Fibrosis (n, %) (1, 33%)
Tabla?2

Tratamiento recibido alo largo del seguimiento

Corticoides (12, 100%)
Bolus de metilprednisolonaiv (7, 58%)
Rituximab 1.000 mg x 2 dosis cada 15 dias (3, 25%)

Metotrexato iv (dosis media administrada: 13,3 mg/semanal) |(2, 25%)

Micofenolato de mofetilo (dosis media administrada: 550 mg/ |(3, 25%)
12 h)

Azatioprina (dosis media administrada: 100 mg/12 h) (2, 17%)
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Marcadores de mejoria oftalmol 6gica

Megjoria con bolus de corticoides (2, 28%)
Mejoria con bolus de corticoidesy FAMES/[FAMEb (6, 100%)
Indicadores de eficaciatras el tratamiento
Imes(n= [12meses(n= [24 meses(n=
12) 8) 5)
Normalizacion de RFA (n, %) (5, 42%) (6, 75%) (2, 40%)
Mejoria sintomatica (n, %) (8, 66%) (5, 62,5%) (2, 40%)
Afectacion clinica de otros 6rganos (n, %) (3, 25%) (4, 50%) (1, 20%)
Afectacion en pruebas de imagen de otros 6rganos (n, %) (2, 17%) (0, 0%) (1, 20%)
Remisién con 5-7,5 mg/dia de prednisona (n, %) (2, 17%) (2, 25%) (1, 20%)
Remision con >7,5 mg/dia de prednisona (n, %) (7, 58%) (2, 25%)
Uso de FAMESs (n, %) (3,25%)  |(4, 50%) (1, 20%)
Uso de FAMED (n, %) (3, 25%) (1, 12,5%) (0, 0%)
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TRATAMIENTO

m RITUXIMAB m CICLOSPORINA A mMETOTREXATO wmMICOFENOLATO
BAZATIORRINA m INFLIXIMAB ETOCILEZUMAE wmADALIMUMAB

Discusion: La EOI es una entidad infrecuente con alta morbilidad debido al riesgo de pérdida de vision.
Abogamos por € tratamiento de induccidn con bolus de metilprednisolonaiv junto a FAMESFAMED desde
el inicio como ahorro de corticoides que en nuestra serie ha resultado eficaz.

Conclusiones: El uso concomitante desde €l inicio de glucocorticoides a dosis bgjasy FAMESFAMED
consigui6 unaremision total alos 24 meses con ausencia de complicaciones. Proponemos este esgquema de
tratamiento de forma precoz junto con la valoracion sistémicatanto a debut como durante el transcurso de la
enfermedad con un enfoque multidisciplinar.
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