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Estimados colegasy amigos

Los dias 27 y 28 de noviembre de 2015 se desarrollaran el IV Congreso Regional y XXXX Curso de Educacién
Médica Continua de la Catedra de Oftalmologia, Curso de Actualizacién de Licenciados en Oftalmologia y la
Jornada de Actualizacién de Enfermeria en Oftalmologia.

Para este evento, el mas importante de la oftalmologia nacional, hemos escogido las instalaciones del LATU
nuevamente, por su comodidad y funcionalidad.

Ya han confirmado su participacién numerosos expositores nacionales y extranjeros que desarrollardan temas
cuidadosamente seleccionados acerca de los tépicos mas actuales del diagndstico y tratamiento, conformando
un curriculo de excelencia académica que podremos comentar y compartir en un marco de camaraderia, sera la
oportunidad de socializar ademas con amigos de todo el pais y de las diferentes generaciones de ex alumnos de
nuestra Catedra, queya lleva 128 anos desde su inicio.

Sean entonces todos bienvenidos a este IV Congreso Regional, que no dudamos sera de enorme beneficio para
todos nosotros.

Les saluda cordialmente,

Prof. Dr. Marcelo Gallarreta
Director de la Catedra de Oftalmologia
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EDITORIAL

CONGRESO REGIONAL
DE OFTALMOLOGIA

a Catedra se encuentra en la fase final de la

preparaciéon de su Congreso Regional Anual

que se realizara el 27 y 28 de noviembre en
el LATU.

A los oftalmélogos invitados nacionales y
extranjeros de primer nivel se suman dos hechos
cientificos de suma importancia, los Cursos de
Actualizacién de la Licenciatura y las Jornadas de
Actualizacién de Enfermeria en Oftalmologia.

Nadie se plantea hoy en dia la actuaciéon en
solitario en la salud visual, es necesario para
obtener el éxito en la prevencioén, diagnostico y
tratamiento la construccién de equipos que
trabajen coordinadamente y que conozcan
detalladamente su materia.

En Uruguay esa tarea fue siempre realizada por
equipos altamente capacitados, desde la
creacion en 1955 a instancias del Profesor W
Isola del curso para Aux. Técnicos en
Oftalmologia en donde sus primeros Directores
fueron los Profesores de Oftalmologia, pasando
por la formaciéon de la Tecnicatura hasta la

Prof. Dr. Marcelo Gallarreta

Director

Catedra de Oftalmologia

Universidad de la Republica Oriental del Uruguay

transformacion en el 2001 en Licenciatura y
llegando al dia de hoy se han formado
generaciones de valiosos profesionales .

La Enfermeria tiene una importante herramienta
formativa, creada hace pocos anos, la Sociedad
Uruguaya de Enfermeria en Oftalmologia, que se
proyecta hacia el futuro como interesante opcion
en la transmisién del conocimiento de la
enfermeria oftalmolégica especializada.

La construccién de equipos oftalmolégicos de
calidad es un mandato, a medida que se va
complejizando la especialidad, la tecnologia nos
invita a ampliar nuestros horizontes cientificos,
pero la tecnologia sin el elemento humano
ampliamente entrenado es una dificultad en
lugar de una oportunidad de avanzar.

Por eso en este encuentro regional apuntamos a
la formacion integral del equipo oftalmoldgico,
esa oportunidad que nos ofrece esta instancia
educativa es todos los afos un hermoso desafio
y una responsabilidad para con la salud visual del
Uruguay.



Afectacion de las funciones

visuales en macroadenomas

de hipdfisis

Licenciatura en Oftalmologia

Escuela Universitaria de Tecnologia Médica.

Facultad de Medicina.
Universidad de la Republica.
Montevideo — Uruguay

Autores : Prof. Adj. Lic. Agustin Pizzichillo
Asist. Lic. Virginia Freccero

Br. Ana Giacoia

Br. Adelina Bauzan

Los Adenomas de Hipodfisis son la causa mas frecuente de
afectacion quiasmatica; en total representan un 15 % de los tumores
intracraneanos (1). ComUnmente su diagndstico y tratamiento compete a
varios profesionales de diferentes especialidades médicas como
Endocrinologia, Neurologia, Neurocirugia y Oftalmologia. Dentro del
estudio Oftalmoldgico generalmente se realiza una biomicroscopia del
segmento anterior y anexos, con un fondo de ojo. Como estudio
complementario se indica el Campo Visual (CV).

Los tumores de tamano importante comprimen la via 6ptica y ocasionan
pérdida del campo visual, hemianopsia bilateral generalmente, y en
algunos casos pueden llegar a provocar conjuntamente pérdida de la
agudeza visual. En este Ultimo caso se constata pérdida del CV con palidez
de la papila 6ptica (2,3).

De acuerdo a nuestro conocimiento de las funciones visuales, podemos
establecer que se ha realizado un completo estudios de las mismas
cuando la visidon cromatica, la vision de las formas y contraste, percepcién
de movimiento por intermedio de vias retinogeniculocorticales (vias
Magno, Konio y Parvocelulares) son estudiadas junto con el CV (6). Este
concepto ha sido expresado por multiples autores y por lo tanto siempre
fue tenido en cuenta en el estudio de otras patologias oftalmoldgicas,
esto motivo la actual investigacion al respecto.
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Alteraciones Campimetricas

Al inicio de la enfermedad tumoral se
observan cuadrantanopsias temporales superio-
res que evolucionan hacia hemianopsias
bitemporales, si se mantiene dicha compresién.
La variabilidad de las posiciones del quiasma,
junto con la tendencia de los tumores de ser
asimétricos en su crecimiento, trae una amplia
variedad de defectos delCV (8).

El centro del quiasma en un 80% de los casos se
ubica en los 2/3 posteriores de la silla turca,
denominado quiasma posfijado, lesionando
primero el tumor alos NO. Un 12 % se ubica en el
centro delasilla, afectando el tumor directamen-
te al quiasma, y el resto se fija en el 1/3 anterior
denominado prefijado, donde los adenomas
lesionan primero los tractos 6pticos.

Si este tumor tiene crecimiento posterior, la
hemianopsia serd homdnima derecha o
izquierda segun la localizacion.

Cuando se plantea una pérdida importante de la
capa de fibras nerviosas de la retina afectada, el
defecto del campo correspondiente es irreversi-
ble.

La larga evolucion de los sintomas visuales
explica el porqué los campos visuales van
disminuyendo hasta quedar solo islotes de visién
o0 amaurosis uni o bilateral.

Vision Cromatica

Esta funcion visual implica a la via
Parvocelular del sistema visual, y como es
explicado por las teorias de Young y Hering, su
afectacién en estor procesos patolégicos no
suele solamente afectarla de forma aislada en un
tono, sino que involucra los pares de procesa-
miento, Rojo-Verde, Verde-Rojo y Azul-Amarillo.
P

La afectacién de la vision cromatica en las
patologias de la via éptica tiene una notoria
inclinacion por los defectos tipo | y Il segun las
leyes de Kollner, pero se han descrito casos de
afectacién tipollll.

Frisen y Cols proponen una técnica especifica en
el estudio del CV con un estimulo rojo en el
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perimetro de Goldmann(1).

El Farnsworth-Musell 100 Hue Test (FM 100) es un
test pigmentario y de clasificacién que evalla
cuanti y cualitativamente la capacidad de
discriminacién cromatica de los sujetos, ademas
de ser dentro de los test de clasificacion el mas
sensible.

El tipo de defecto es definido segun la
orientacion del eje formado, correspondiéndose
cada zona a un tipo de discromatopsia (dificultad
de percibir un color); las mismas son protanopia,
donde no percibe rojo - verde, deutanopia,
afectacién del verde - rojo, vy tritanopia del azul-
amarillo.

Los defectos de la vision del color esperables para
portadores de adenomas de hipofisis serian del
tipo rojo-verde, ya que una de las afecciones mas
comunes en ésta patologia es la del nervio éptico
yla via visual.

Para la realizacién del test y el andlisis de los
resultados obtenidos hay que tener en cuenta la
disminucion de la sensibilidad cromatica con la
edad, ya que a mayor edad los pacientes son mas
propensos a esclerosis del cristalino y aumento
de la densidad del pigmento macular; ambas
conllevan a la absorcion de las longitudes de
onda corta del espectro visible, lo que conduce a
una pérdida dela sensibilidad azul-amarillo.

Vision del Contraste

Esta funcién visual depende de las dos
vias, Magno y Parvocelular y su investigacion ha
mostrado grandes aportes en términos clinicos.
Sobre todo en patologias de la via 6ptica, se vio
su afectacion subclinica, previo incluso a la
aparicion de neuritis 6ptica en enfermedades
desmielinizantes (7).

Breve Resefa Anatémica del Quiasma Opticoy
sus Relaciones con la Glandula Hip6fisis.

La Glandula Hipofisis ubicada en la silla
turca es la encargada del equilibrio hormonal del
cuerpo. Se relaciona superiormente con los
nervios Opticosy el quiasma.

Los Adenomas se clasifican segin tamano en
microadenomas (menor de 1 cm) y macroadeno-

7
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mas (mayor o igual a 1 cm). Por sus relaciones
anatémicas, estos Ultimos afectan el quiasma
Optico asi como las estructuras 6seas y vasculares
por lo que constituyen la tumoracién intracra-
neal que con mayor frecuencia afecta al sistema
visual.

Las alteraciones visuales aparecen cuando el
quiasma 6ptico es desplazado 8 mm por encima
de las crinoides posterior y a mas de 13 mm de la
superficie de ambas carétidas internas.

En el fondo de ojo (FO) puede observarse atrofia
Optica causada por la afectacién de las vias
visuales. Se pierden fibras nerviosas correspon-
dientes a la retina nasal (campo temporal) y se
conservan de forma relativa las fibras de la retina
temporal (campo nasal). Por lo tanto, la palidez
de la papila se concentra en una banda horizon-
tal que cruza la cabeza del NO. Las lesiones
anteriores al quiasma optico dan lugar a una
atrofia unilateral, mientras que los que afectan al
quiasma y al tracto 6ptico causan una atrofia
Optica bilateral.

OBIJETIVOS

* Estudiar la variacién de las funciones
visuales (CV, test de colores, sensibilidad de
contraste, MOE) en los pacientes con diagnéstico
de adenoma de hipéfisis.

* Investigar la existencia de una
correlacion entre el dano mecanico (Macroade-
noma) y el funcional en esta patologia.

MUESTRA

Mediante un estudio analitico, de corte
transversal no controlado, se estudiaron 27 ojos
de 15 pacientes entre 21 y 81 afos, con
diagnostico de Adenoma de Hipofisis sin
patologias oculares previas.

MATERIALES UTILIZADOS

Para la valoraciéon de las funciones
visuales se utilizaron: Cartilla de Snellen, Cartilla
de Pelli Robson, Farnsworth-Musell 100,
Campimetro Hamphrey HFA 700 y Campimetro
de Goldmann

RESULTADOS

SENSIBILIDAD DE CONTRASTE

B NORMAL
M ALTERADA

T.C. alterado 76.98 % (20 ojos)
T.C. normal 23,02 % (6 ojos)

TEST DE COLORES

Afectacion del Test de Colores en Macroadenomas

B NORMAL
Il ALTERADA

S.C. normal es de 84,6 % (22 ojos)
S.C. alterado es de 15,4 % (4 ojos)

De 26 ojos estudiados con Adenoma de Hipofisis,
20 presentaron:

B NORMAL
Il ALTERADA

C.V.C. alterado 65,4 % (17 ojos)
C.V.C. normal 34,6 % (9 ojos)
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Fig 1. En la misma se observa
los defectos campimetricos
en Goldmann confirmados
mas abajo con la campimetria
computarizada en el HFA Ili,
se puede observar claramente
como se acentua el defecto
campimetrico con el estimulo
de color rojo.

* Hemianopsia con Respeto Macular solo se presenté con estimulo B-B (2 ojos).
* Hemianopsia se presenté con estimulo B-R (3 ojos) y C.V.C (4 ojos).

* Cuadrantanopsia tanto para el estimulo B-B y B-R (un ojo en cada caso).

* Depresion para estimulo B-B (2 ojos), B-R (1 ojo) y C.V.C (6 ojos).

* Contraccion se detect6 en estimulo B-B (2 ojos), B-R (3 ojos) y C.V.C (4 ojos).
* No ve estimulo solo se detectd para el B-R (11 ojos).

* Normales B-B (13 ojos), B-R (1 ojo) y C.V.C (6 ojos).

Mismos Ojos sometidos a Campimetria Computarizada.

Fig 2. En estas imagenes se observa los mismos
ojos sometidos a la Campimetria de
Goldamann como presentan el defecto en el
HFA 1li.En el caso superior derecho se ve como
en la campimetria de Goldmann muestra una
hemianopsia escotomatosa y en el HFA no se
observa un defecto similar.




CONCLUSIONES

En cuanto a los defectos encontrados en
el campo visual fueron los esperados, siendo el
método cinético con estimulo rojo el que con
mayor frecuencia determina tales alteraciones, lo
que consideramos util para valorar la integridad
de lavia 6ptica, y que deberian ser utilizados en la
valoracién precoz de pacientes con ADH.

La vision del color se vio afectada en un 35 % con
una discromatopsia deuteranomala (eje verde —
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rojo), la esperada en estos pacientes.

La sensibilidad de contaste y la motilidad ocular en
nuestra poblacién de estudio no mostraron
alteracién alguna.

No se pudo determinar la correlacion de los
defectos visuales segin tamano de ADH ya que la
muestra presenta en un 77 % macroadenomas, lo
que dificulté para tener los datos suficientes a
comparar con adenomas de menor tamano,
pudiendo retomar este objetivo en futuras
investigaciones.
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GLAUCOMA JUVENIL

A proposito de un caso clinico

Dra. Guadalupe Martinez

(Residente Hospital de Clinicas)

Dr. Pablo Fernandez

(Asistente de la Catedra de Oftalmologia)

Palabras claves: Glaucoma juvenil,
trabeculectomia con antimetabolitos.

12

Resumen:

se realiza una breve discusion del tema basandonos en un
paciente de 23 anos, con AF padre ciego por glaucoma. Constatandose
al examen Pio de 55 mmHg AO, con alteraciones anatémicas y
funcionales de los nervios 6pticos, severas en Ol. En quien se realizd
trabeculectomia con antimetabolitos en AO, con buena evolucién
clinica.

Introduccion

Se define glaucoma como una neuropatia éptica anterior que
determina alteraciones caracteristicas a nivel del nervio éptico y del
campo visual y cuyo principal factor de riesgo es el aumento de la
presion intraocular (PIO). Siendo la Pio el Unico factor modificable por lo
que el tratamiento es dirigido a descenderla.

El término glaucoma juvenil designa a un grupo heterogéneo de
pacientes que son diagnosticados de glaucoma, entre los 4 y los 39
anos de edad. Con este término se engloba a todas aquellas diferentes
clases de glaucomas presentes en este rango de edad.
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Epidemiologia

El glaucoma juvenil es una enfermedad
infrecuente con una incidencia menor al 1%.
Afecta a ambos ojos en 2/3 de los casos. Se ha
observado mayor frecuencia en hombres, siendo
larelacién hombre: mujerde 1,8:1.

La pérdida de visién es posible sin un diagndstico
y tratamiento en etapas tempranas.

Etiopatogenia

El glaucoma juvenil es causado por un

defecto en la malla trabecular genéticamente
determinado, con transmision autosémica
dominante.
Se ha identificado mutaciones de los genes que
codifican la proteina de la miocilina, glicoprotei-
na que se encuentra en la malla trabeculary otros
tejidos oculares. A pesar de que la funciéon de la
miocilina y su papel en la causa de glaucoma es
indeterminado.

Manifestaciones clinicas

Una fuerte historia familiar de glaucoma
a menudo es responsable de un diagnostico
temprano de la enfermedad. Ya que es asintoma-
tico hasta etapas avanzadas, siendo por lo tanto
dificil su diagnéstico clinico precoz.

A pesar de que la presién intraocular se
encuentre elevada, ésta no causa agrandamiento
corneal o estrias de Haab. La miopia que se
encuentra presente en el 50% de estos pacientes,
la cual puede progresar hasta los 10 afios.
Angulos abiertos, normales, pueden notarse
procesos uveales prominentes. Dano al nervio
Optico asi como también alteraciones campimé-
tricas.

En general podemos considerar dos
grandes grupos:

a. El glaucoma juvenil con alteraciones en
el desarrollo del angulo iridocorneal o goniodis-
genesias "Sindrome de clivaje”.

b. Aquellos con examen gonioscépico
normal, siendo la causa desconocida. Los cuales
se pueden considerar como glaucomas primarios
de dngulo abierto de aparicién precoz.

Dra. Guadalupe Martinez - Dr. Pablo Fernandez

Glaucomas primarios del desarrollo

. Glaucoma congénito primario

. Glaucoma juvenil de angulo abierto

. Glaucoma de angulo abierto

. Glaucoma asociado a anomalias
sistémicas

. Glaucoma asociado a anomalias oculares

Glaucomas secundarios adquiridos

. Glaucoma traumatico

. Secundario a neoplasia intraocular
. Uveitis crénica

. Relacionado con el cristalino

. Inducido por corticoides

. Secundario a rubeosis

. Retinopatia cicatrizal del prematuro

Diagndstico

La estrategia diagnéstica no difiere de la
del adulto.

Tonometria

Presiones intraoculares mas elevadas q la
observada en otros tipos de glaucomas. Varios
autores coinciden en una pio media de 32 mmHg
aproximadamente.

Oftalmoscopia del nervio 6ptico

No se encuentran caracteristicas
especificas en la papila de los pacientes con
glaucoma juvenil. Algunos autores refieren quela
excavacion es mayor, concéntricay mas profunda
gue la observada en pacientes mayores, ademas
Rara vez se encuentra atrofia peripapilar.

Gonioscopia

Puede ser idéntico al observado en los
adultos, aunque es frecuente la presencia de
goniodisgenesia.

Linea de schwalbe irregular, prominente,
nacarada en incluso duplicada en algunas zonas
einvisible en otras.

Insercién del iris mas anterior

Iris hipoplasico

Angulo pigmentado

Restos mesodérmicos

Procesos de iris q se extienden sobre
estructuras del angulo
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Campo visual

En estadios tempranos se han observado
una mayor afectacién del hemicampo superior
pero en estados mas avanzados no se observa
ninguna diferencia con el resto de los glaucomas.
Los cambios tipicos del campo visual son la
disminucion de la sensibilidad entre los 10 y 20
grados centrales.

Se puede realizar el analisis mutacional del gen
de miocilina en la regién cromosémica 1921-
g31. Mas del 50% de los alelos causantes de la
enfermedad puede ser analizada con enzimas de
restriccion.

OCT de papila

Proporciona imagenes transversales de
alta resolucién de la retina y permite medir el
espesor de la capa de fibras nerviosas.

Tratamiento

Tratamiento médico controlaria tempo-
ralmente la PIO. Puede hacerse resistente a los 1-
3 anos a los farmacos, con la necesidad de
tratamiento quirdrgico.

Para otros autores el tratamiento del glaucoma
juvenil, al igual que sucede en el glaucoma
congénito, es Unicamente quirdrgico, siendo la
técnica de eleccién la trabeculectomia con el fin
de crear un canal alternativo para el paso del
humor acuoso de la cdmara anterior al espacio
subconjuntival mediante la creacion de un
ampolla.

Algunos consideran la juventud como un factor
de riesgo para el fracaso de la cirugia filtrante,
pero esta idea aparentemente deriva de los
resultados de series con edades muy heterogé-
neas.

De todas formas parece que la edad puede ser un
factor importante en el resultado de la cirugia,
determinado por factores anatémicos, como un
mayor grosor de la capsula de Tendn que podria
impedir la filtracién o la mejor cicatrizacidon que
presentan estos pacientes.

Por todo esto en glaucoma juveniles se prefiere la
utilizacién de antimetabolitos como el 5
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fluoracilo (5 FU) o la mitomicina C (MMCQ).
Dejando a los dispositivos de drenaje como
ultima opcién terapéutica, sabiendo que entre
estos tenemos los implantes valvulados (Valvulas
de Ahmed) y los no valvulados (Morteno vy
Baerveldt).

Pronéstico

Excelente con un diagnoéstico precoz del
glaucoma. Destacandose asi la importancia de
examen oftalmolégico completo en nifios con
antecedentes familiares de glaucoma juvenil.

Profilaxis
Familiares de los pacientes con glauco-

ma juvenil deben ser informados del riesgo de
padecer glaucoma.

CASO CLINICO

Ficha Patronimica: Paciente de 23 anos. Sexo masculino.
Estudiante. Procedente de Montevideo

Antecedentes personales y oftalmolégicos: Nada a
destacar

Antecedentes familiares oftalmolégicos: Padre ciego por
glaucoma.

Motivo de consulta: Disminucion de la AV y pérdida de CV
Temporal en Ol.

Examen fisico: Agudeza visual con correccion (AVCC): 20/20
en AO.

MOE: normal.

MOI: RFM conservado en AO.

Campo visual por confrontacion Ol alterado.
Presion intraocular: 55 mmHg en AO.

Lampara de Hendidura: Anexos sin particularidades. Cornea
transparente. CA profunda. Irisy cristalino normales.

Fondo de ojo:

Papila bordes netos AO. Relacion C/D 0,6 OD. Relacién ¢/D 0,8-
0,9 Ol, pélida con vasos en bayoneta. Retina acolada, sin
alteraciones. Maculasin alteraciones. Vasos sin alteraciones.

Gonioscopia: Angulo abierto 360 AO donde se observan
todas las estructuras: linea de Schwalbe, trabéculo, espoldn
escleral y cuerpo ciliar. Restos mesodérmicos en el angulo a
predominio de Ol.
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Campo visual computarizado 24-2
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‘CVC 10-2

‘FOTO COLOR OD
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‘FOTO COLOR Ol

‘OCT MACULAR
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‘OCT PAPILA

Debido a la larga esperanza de vida de
estos pacientes y al dificil control de la presion
intraocular se planteo un tratamiento agresivo.
En nuestro paciente que presenta un glaucoma
terminal la PIO objetivo basdndonos en el estudio
AGIS esde 12 mmHg.

Se inicio primeramente tratamiento médico
maximo con latanoprost, timolol y dorzolamida.
Consiguiendo presiones de 20 mmHg en AO. Por
lo tanto se decidi6 la realizacion de una
trabeculectomia con antimetabolitos en AO. Se le
realizo primeramente en el Ol por se este el ojo
mas danado, y al mes el OD.

Una vez en block se realizo sepsia y antisepsia,
campos esteriles. Colocacion de blefaréstato. Se
realizo anestesia subconjuntival, peritomia con
base fornix en cuadrante superior nasal, cauterio
de los vasos, diseccion de tapa escleral,
colocaciéon de 5 FU, paracentesis temporal de
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seguridad, trabeculectomia, iridectomia
periférica, sutura tapa escleral y conjuntival. Se
comprobé filtracion y ausencia de seidel.

A las 24 hs del postoperatorio del Ol el paciente
presenta cdmara anterior estrecha con angulo
abierto en 360° (hipotalamia grado 0) con Pio
menor de 5 mmHg.

Sellega a diagnostico de hiperfiltracion habiendo
descartado desprendimiento coroideo y fuga por
la herida quirdrgica. Se realiza inyeccion de
viscoelastico en block quirdrgico por paracentesis
y parche compresivo, con excelente evolucién
clinica.

Actualmente 2 meses después del postoperatorio
presenta Pio de 12 mmHg OD y 1T0mmHg Ol con
bulla bien formada.
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Conclusion

Teniendo en cuenta que la sintomatologia
en el glaucoma juvenil es escasa y la mayoria de los
casos son diagnodsticado de forma casual en una
exploracion oftalmoldgica general, es fundamental
gue a todos los pacientes se les realice de forma
rutinaria la toma de presién intraocular y el estudio
del fondo de ojo, sea cual sea la causa de la consulta.
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Resumen: Se presenta un caso clinico y se realiza
revision bibliografica del tema.

CASO CLINICO

Presentamos el caso clinico de una lactante de
2 meses y 8 dias.
AGO: producto de primera gestacién, embarazo bien
controlado, mal tolerado por HTA, diabetes gestacional,
pretérmino de 34 semanas por cesarea de emergencia
por rotura espontdnea de membranas, Apgar 6/8, PN
2150 con buena evolucién.
AFO: S/P
MC: Derivada por pediatra por tumoraciéon palpebral a
derecha.
AEA: tumoracion en parpado superior derecho que ha
crecido rapidamente en 3 semanas de evolucion.

AL EXAMEN:

OD: Lesion tumoral redondeada de 3 cm x 4 cm, sobre
elevada, de color violacea sin elementos de malignidad
gue provoca una ptosis mecanica severa.

No se puede valorar OD

Ol: Sin alteraciones.
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Se realiza diagnoéstico clinico de
HEMANGIOMA CAPILAR PALPEBRAL en etapa
proliferativa complicada con PTOSIS MECANICA
SEVERAyeventuaIAMBLIOPiA.

Conducta:

Se solicita valoraciéon por cardidlogo infantil,
dermatélogo pediatrico y Resonancia Nuclear
Magnética de craneo y orbita para evaluar
extension lesional en vistas al tratamiento.

RNM:

Malformaciéon vascular compatible con
hemangioma capilar que recubre OD, sin

compromiso de orbita ni globo ocular.

Resto sin alteraciones.
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Luego de valorada por pediatra, cardidlogo
infantil y dermatélogo se decide comenzar con
tratamiento con Propanolol sistémico segln Protocolo
para el uso de Propanolol en Hemangioma Infantil del
CHPR.

1 semana de tratamiento:

Tumoracion mas clara y blanda. Cuando comienza
regresiéon de hemangioma, se inicia tratamiento
de ambliopia realizando oclusién 0/1, 1 hora por
dia.

1 mes de tratamiento.

6 meses de tratamiento

A la fecha la tumoracién no se palpa y el hemangioma superficial es apenas perceptible. Se continua
tratamiento con propanolol a dosis de mantenimiento y oclusién de Ol, 1 hora por dia.
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Introduccion

Las alteraciones vasculares se agrupan
en tumores vasculares ( hemangiomas) vy
malformaciones vasculares.

Los hemangiomas son los tumores benignos mas
frecuentes en la infancia, presentando una
incidencia del 10%.Son tumores de flujo
sanguineo elevado, ademas el endotelio de los
hemangiomas tiene caracteristicas inmunohisto-
quimicas diferentes del endotelio normal de la
piel y es mas parecido al endotelio placentario,
activo con numerosas mitosis en la fase de
proliferacion.

Se observan a partir de los primeros dias o meses
de vida y tienen predominio en prematuros y en
sexo femenino en una proporcién 4:1.

En el 11% de los casos se hallan en localizacién
periocular, pudiendo en esta localizacion
interferir con el desarrollo normal de la visién,
por lo que requieren un seguimiento de cercay a
menudo tratamiento.

En el 50% de los casos son superficiales, 15%
profundos, 35% restante mixtos.

Puede aparecer como lesién Unica o multiple
(esta ultima denominada Hemangiomatosis).

La localizacion mas frecuente es cabeza, luego
troncoy extremidades.

Dr. Pablo S. Fernandez Monteagudo

El diagnéstico es clinico, requiriendo estudios de
imagen como la resonancia nuclear magnética
para valorar extension lesional.

Los hemangiomas presentan rapido crecimiento
en un periodo inicial, hasta el afo de vida (Fase
Proliferativa), para luego estacionarse y
comenzar un lento periodo de involucién (Fase
Involutiva).

En el 80% de los casos se observa involucion
espontanea. Por lo general se espera la regresion
espontanea, la cual puede observarse en los
primeros anos de vida. Se sabe que alos 5 anos el
50% de los hemangiomas han completado la
regresiony a los 9 afos practicamente el 80% ha
alcanzado la regresién maxima.

El 20% restante requieren tratamiento debido a
su tamano, ubicacién, o su evolucion complica-
da.

Pueden requerir tratamiento cuando:

- Ocupan orificios naturales vitales.

- Son causa de insuficiencia cardiaca, hemorragia
digestiva.

- Desarrollan hemorragia incoercible.

- Seinfectan y/o se ulceran.

- Determinan ptosis mecanica severa (como el
caso de nuestro paciente).

Los hemangiomas palpebrales pueden llevar a
secuelas importantes tales como:

-Ambliopia

-Anisometropia

-Estrabismo

-Neuropatia Optica Compresiva

-Proptosis

-Queratopatia por exposicion

Los hemangiomas faciales extensos segmenta-
rios pueden asociar malformaciones de fosa
posterior, alteraciones arteriales cervicocranea-
les, alteraciones cardiacas o coartaciéon de aorta,
alteraciones oculares y alteraciones esternales.
Esta asociacion se ha denominado con el
acronimo PHACES ( Posterior fosa anormalities,
facial Hemangioma, Arterial anormalities,
Coartation of the aorta and cardiac anormalities,
Eye, Sternal defects).
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En un mismo paciente rara vez estan presentes
todas las alteraciones. Los hemangiomas que
asocian este sindrome son siempre segmenta-
rios, es decir en forma de placas, mas o menos
extensas.

TRATAMIENTO

El tratamiento a utilizar puede ser Local
o Sistémico.
Como tratamiento local destinado a tratar
complicaciones como ulceracién, sangrado vy
dolor se han descrito: Cremas barreras, vendajes
compresivos. Para acelerar la regresion tumoral
se describen: corticoides tépicos, corticoides
intralesional, laser, crioterapia, Timolol Gel,
Interferon Alfa, Radioterapia, Cirugia.

TRIAMCINOLONA INTRALESIONAL

Se utilizan a altas dosis (3 a 5 mg/kg ).

Estan indicados en hemangiomas pequenos (2 a
3 cm), bien delimitados.

Se debe evitar la inyeccién intravascular por
riesgo de complicaciones.

Pueden requerir varias inyecciones en 20% de los
casos, en este caso se deben realizar separadas
enintervalos de 4 a 6 semanas.

Las complicaciones observadas fueron:
deformacién de morfologia palpebral, necrosis
de parpado, atrofia de grasa local, paralisis
oculomotor, inyeccién intravascular, oclusion
por embolismo de la ACR( poco frecuente).

TECNICA: inyectar lentamente a baja presion,
jeringade3mmy aguja 25G.
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CORTICOIDES TOPICOS

Alternativa en intolerancia o contraindi-
cado el tratamiento sistémico.
Se aplica 2 veces al dia durante 2 semanas,
descansando 1 semana. De esta manera evitamos
riesgo de supresion de la glandula suprarrenal.
La respuesta es lenta o no responden por lo que
NO esta indicada en ptosis severa.

LASER DE COLORANTE PULSADO o Nd-Yag

Seria otra alternativa frente a la intolerancia o
contraindicado tratamiento sistémico.

Estd indicado s6lo en hemangiomas superficiales
ya que alcanza 1-2 mm de profundidad.

Es efectivo sobre todo en teleangiectasias
residuales ( tratamiento cosmético).

CRIOTERAPIA

Indicado en hemangiomas superficiales de
pequeno tamano. NO en hemangiomas palpebra-
les. Alto riesgo de cicatrizacion e intenso dolor
post tratamiento.

TIMOLOL GEL

Es una alternativa interesante frente a intoleran-
cia o cuando estd contraindicado tratamiento
sistémico o negativa de los padres a administrar
tratamiento sistémico.

Timolol es un bloqueador beta no cardioselectivo
similar al propanolol.

Primer caso publicado para tratamiento de
hemangioma palpebral fue en 2010.

Se realiza la instilacion de Timolol Gel al 0.1%, 2
veces al dia, en conjuntiva palpebral y superficie
externa, seguida de una oclusién sobre el punto
nasolacrimal que determina una mayor actividad
local y una menor absorcién sistémica.

Hasta la fecha se han
descrito 9 casos, obtenien-
do resultados satisfactorios
sin efectos adversos
asociados.

No hay en nuestro medio.

La respuesta es lenta por lo
que no esta indicado
cuando existe ptosis severa.
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TERAPIAS SISTEMICAS

Corticoides Orales

Hasta hace pocos anos era el tratamiento de
eleccién de los Hemangiomas con riesgo vital o
afeccién de funciones vitales :respiratoria, vision,
auditiva, digestiva o urinaria.

En un metandlisis se vié que la dosis de corticoide
con mejor relacién riesgo-beneficio para el
tratamiento de los hemangiomas es de
Prednisona 2.5 mg/kg/dia.

Los corticoides orales son efectivos en el 30-60%
de los casos y la respuesta en caso de obtenerse es
rapida.

Se ha observado buena respuesta al tratamiento
pero con aparicion de efectos adversos a saber:

- Inmunosupresion

- Hipertension

- Intolerancia gastrica

- Retardo de crecimiento

- Aspecto Cushingoide

- Alteracion del suefio

- Supresion de la glandula suprarrenal

- Miocardiopatia hipertrofica

- Glaucoma

INTERFERON ALFA (2a02b)

Alternativa frente a intolerancia o contraindica-
cién a tratamiento sistémico. Se utiliza a una Dosis
de 3 millones de U/m2/dia subcutanea ( 6 a 14
meses).

La respuesta es lenta requiriendo varias semanas
para comenzar efecto por lo que no estaria
indicado en ptosis severa.

Como efecto adverso se ha descrito paraparesias
espasticas lo que desalienta su utilizacion.

PROPANOLOL

- El Propanolol es un betabloqueante, antagoniza
las catecolaminas tanto en los adrenoreceptores

Dr. Pablo S. Fernandez Monteagudo

betal como en los beta2. La biodisponibilidad es
baja y depende de la dosis. Tiene efectos
insignificantes en los receptores alfa y muscarini-
cos, pero es moderadamente eficaz como
bloqueador de receptores centrales de serotonina.
No tiene accién de agonista parcial detectable en
receptores beta. Cruza facilmente la barrera
hematoencefalica . Es metabolizado en gran parte
en el higado y excretado en la orina.

- Se utiliza para disminuir la presiéon arterial y
previene la taquicardia refleja.

- Publicado para el uso en Hemangiomas
palpebrales por la Dra. Leauté-Labréze en 2008. En
este trabajo se presentaron 11 nifos portadores
de hemangiomas complicados ( graves que
desfiguraban la cara) tratados previamente con
corticoides sistémicos y luego con propanolol.

Los pacientes eran 4 de sexo masculino y 7
femenino; 4 casos habian sido tratados
previamente con prednisolona ( 3 presentaron
estabilizacién delalesiény 1 caso crecimiento).

Utilizaron propanolol a una dosis de 2 mg/kg/dia
en 10 pacientes, mientras que en 1 paciente
elevaron la dosis a 3 mg/kg/dia. La duracion de la
terapéutica oscilé entre un minimo de 3 meses y
un maximo de 10 meses.

Observaron a las 24 horas de tratamiento
disminucién de la coloracién y ablandamiento de
las lesiones, disminucion de tamafo y no regresiéon
luego de la suspension terapéutica.

- Se ha demostrado excelentes resultados en el
tratamientos de hemangiomas palpebrales con
una menor incidencia de efectos adversos que los
tratamientos clasicos (corticoides sistémicos).

- EI PROPANOLOL provoca en los hemangiomas

VASOCONSTRICCION lo que determina
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coloracién mas clara y ablandamiento de la lesion
observado en forma precoz de comenzar
tratamiento.

- Determina menor expresién de VEGF y bF6Flo
gue ocasiona una mejoria progresiva, sostenida y
apoptosis de las células endoteliales de los
capilares.

- Se debe descartar enfermedad bronquial y
cardiovascular previo a comenzar tratamiento por
lo que debe ser valorado por pediatra y cardidlogo

infantil.

CONCLUSION

- Se realizard control en forma periddica de

presion arterial y glicemia.

- La suspension del propanolol sera paulatina para
disminuir riesgo de nerviosismo, taquicardia,
aumento de presién arterial.

- Dentro de los efectos adversos mas frecuentes se
reconocen: diarrea, constipacién, nauseas,
vomitos, laxitud, insomnio. Efectos adversos
menos frecuentes broncoespasmo, arritmias,
bradicardia, hipoglicemia.

* PROPANOLOL es una alternativa mas segura que los corticoides sistémicos.

* NO hay ensayos clinicos multicéntricos y de seguimiento a largo plazo para el PROPNOLOL.

* En nuestro medio utilizamos el Protocolo del Centro Hospitalario Pereira Rossell.

* El DIAGNOSTICO APROPIADO y TRATAMIENTO PRECOZ son fundamentales para prevenir la perdida

visual permanente.

* El timolol en gel podria ser una alternativa en aquellos hemangiomas palpebrales que no determinen
una ptosis mecanica severa o cuando este contraindicado tratamiento sistémico.
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Se presenta a una paciente de 69 anos que
padece un Penfigoide Ocular Cicatrizal, con
compromiso ocular bilateral y asimétrico, en estadio
avanzado.

Se realiz6 tratamiento con lagrimas artificiales sin
conservantes, suero antélogo, ciclosporina y
loteprednol tépicos, recubrimiento de amnios,
prednisona e inmunosupresores sistémicos,
evidenciandose una mejoria de la sintomatologia.

Introduccion

El penfigoide cicatrizal ocular (PCO) es una
enfermedad inflamatoria crénica, de origen
autoinmune, caracterizada por el depésito de auto
anticuerpos sobre la membrana basal conjuntival.
Clinicamente se puede presentar con un compromiso
exclusivamente ocular o formando parte del espectro
clinico del penfigoide de membranas mucosas (PCMM).

Se considera una enfermedad rara, con una incidencia
de entre 1:15.000 a 1:46.000 habitantes, considerando
que esta cifra no representa la realidad epidemiolégica
de la enfermedad, siendo dificil su reconocimiento
precoz (muchos casos se diagnostican en estadios
avanzados).

Se presenta tipicamente entre la sexta y séptima década
de la vida. Es mas frecuente en la mujer, con una
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Patogenia

El POC es una patologia autoinmune con
a una predisposicién genética. En estudios
desarrollados con familias con PCO sevio queel
alelo HLA DQ7 podria estar relacionado con la
enfermedad. A su vez, se reconocen factores
ambientales desencadenantes de los empuijes,
que pueden ser de etiologia infecciosa o
farmacoldgica.

La unién de auto anticuerpos a los antigenos de
la membrana basal epitelial, en pacientes con
PCO, desencadena una serie de eventos
inmunolégicos con participacion de linfocitos
CD4, CD8, mastocitos y citoquinas, resultando
en una fibrosis subepitelial, cicatrizacion y
queratinizacion con la consiguiente disfuncién
de las glandulas de Meibomio y células
caliciformes.

Manifestaciones Clinicas

EL PCMM es una enfermedad vesiculo ampollosa
con afectacién mucocutanea, en la que pueden

Foto 1.

Foto 3.
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afectarse la mucosa oral (la mas frecuentemente
afectada), nasal, esofagica, laringeay genitouri-
naria.

Es una enfermedad de comienzo insidioso,
lentamente progresiva, que cursa con empujes y
remisiones.

La sintomatologia ocular al inicio es similar a las
de otras patologias de la superficie ocular. Los
pacientes se pueden presentar en etapas iniciales
con un cuadro de conjuntivitis crénica vy
recurrente. Los sintomas mas frecuentes son ojo
rojo, sensacion de cuerpo extrano, lagrimeo, y
secrecién mucosa.

Sereconocen 4 estadios de la enfermedad ocular
(Clasificacion de Foster):

1) Fibrosis subepitelial. (Foto 1)Se visualiza como
hebras o estrias finas de color blanco grisaceo en
la zona profunda de la conjuntiva

2) Acortamiento de férnix inferior (menor a
8mm). (Foto 2)

3) Simbléfaron (Foto 3)

4) Anquilobléfaron y queratinizacién superficial
(Foto 4)

Foto 2.

Foto 4.
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La cicatrizacion extensa de los fondos de saco
conjuntivales conduce a la obstrucciéon de los
conductos de las glandulas lagrimales y las
glandulas de Meibomio, con la consiguiente
inestabilidad del film lagrimal y el desarrollo de
0jo seco.

Tanto la triquiasis (signo frecuente y precoz)
como el entropidn, ocurren por la fibrosis
subepitelial, pudiendo llevar a afectacion corneal
como queratitis punctata, pannus y ulcera
corneal estéril con riesgo de sobreinfeccion
secundaria.

Diagnéstico

El diagnostico de PCO es clinico y se
confirma mediante biopsia con analisis
inmunohistolégico del tejido afectado.

En muestras bidpsicas conjuntivales, el analisis
de inmunofluorerscencia indirecta (IFI) demues-
tra depdsitos lineales de inmunoglobulinas y/o
fracciones del complemento (IgG, IgA, IgM, C3y
C4) en la membrana basal de epitelio conjuntival
(sensibilidad del 52%).

Para aquellos casos con diagnéstico clinico
donde la IFl es negativa, se puede realizar una
técnica de inmunoperoxidasa, la cual aumentala
sensibilidad diagnéstica hasta un 83%.

Diagnostico Diferencial

Se establecerd con otras causas de
cicatrizacion conjuntival crénica (tabla 1).

Tabla 1. Causas de cicatrizacidon conjuntival

Sindrome de Steven-Jonhson

Queratoconjuntivitis atopica

Quemaduras conjuntivales de caracter quimico y térmico
Conjuntivitis bacteriana y virica intensa

Tracoma

Causada por farmacos (seudopenfigoide)
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Tratamiento

El tratamiento requiere un abordaje
multidisciplinario con participacién de oftalmoélogo,
médico internista, odontélogo, dermatélogo,
psicdlogo, gastroenterdlogoy ginecélogo.

El tratamiento en éstos pacientes es escencialmente
sintomatico. Con fines terapéuticos clasificaremos a
los pacientes como de alto o bajo riesgo.

Alto Riesgo

* Afectacién de mucosa ocular, genital,
nasofaringea, esofagica, laringea

* Enfermedad rapidamente progresiva.

Estos pacientes deben recibir un tratamiento inicial
que incluya prednisona e inmunomoduladores.

Bajo Riesgo

* Enfermedad que solo afecta la mucosa oral o la
mucosa oral y la piel.

Estos pacientes tienen una incidencia menor de
cicatrizacion, por tanto su tratamiento puede ser mas
conservador.

Tratamiento sistémico

El control inflamatorio es prioritario en estos
pacientes. El manejo tépico con esteroides y otros
antiinflamatorios no es suficiente para lograr este
objetivo y este hecho justifica la necesidad de realizar
un tratamiento sistémico.

Los corticoides sistémicos contintian siendo el gold
estandar en el manejo agudo del PCO. Pueden ser
empleados a dosis inicialmente de 1mg/kg/dia y
posteriormente disminuirlos cada 1 o0 2 semanas. Sin
embargo, dado sus efectos adversos, se desaconseja
el uso prologando de corticoides para mantener el
control de la enfermedad.

El tratamiento a largo plazo debe incluir la adicion de
otro agente inmunosupresor sistémico con el fin de
evitar recaidas. La funcién principal de los
inmunosupresores como la ciclofosfamida o
azatioprina 1 a 2mg/Kg/dia, es actuar como
sustitutos y ahorradores de los esteroides en el
manejo a largo plazo del PCO. Se describe también el
uso de Metrotexate, Rituximab y Dapsona.
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Tratamiento Ocular

En el manejo local de la enfermedad
existen distintas estrategias terapéuticas tanto
para disminuir la inflamacién como tratar el ojo
seco de forma agresiva.

Etapa Aguda

La terapia de las lesiones oculares en
etapa aguda se basa en lubricaciéon y disminucién
delainflamacion.

Lubricacién: Frecuente, intensiva y con
lubricantes sin conservantes.

Serealizara inicialmente con lagrimas artificiales
en colirio y/o en gel, suero autélogo y/o plasma
rico en plaquetas, que estabilizan la superficie
ocular corneal y conjuntival, que aportan
elementos normales de la lagrima en mayor
concentracion (factores de crecimiento, vitamina
A, neuropéptidos) con importante funcién
trofica del tejido. Se debe considerar el uso de
lentes de contacto terapéuticas para proteger la
superficie ocular.

En estos pacientes la lubricacion puede no ser
suficiente y quizas resulten necesarias la oclusion
de los poros lagrimales, recubrimiento con
amniosy, en Ultimo término, la tarsorrafia.

Las ventajas de la membrana amniética incluyen:
facilita migracion de células epiteliales, refuerza
adhesion de células basales, promueve
diferenciacién epitelial, previene la apoptosis, no
expresa antigenos HLA o citoquinas por lo que es
inmunolégicamente inactiva, tiene menor
morbilidad y mas rapida recuperacion que los
injertos de mucosa y conjuntiva, se integra a los
tejidos y se torna indistinguible de la conjuntiva
adyacentey no tiene limite de tamano ni forma.

Sin embargo, también presenta limitaciones, ya
que proporciona una malla o andamiaje para el
desarrollo, crecimiento y diferenciacién de las
células epiteliales sélo si estd en contacto con
tejido sano.
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Por lo tanto, se concluye que el transplante
membrana amniética debe ser considerado para
la reconstruccion de la superficie conjuntival
especialmente cuando el defecto compromete
una amplia extension del espacio interpalpebral
y solo resultard exitoso en pacientes que
presenten conjuntiva sana cerca del injerto y que
no tengan gran compromiso de las stem cells
limbales nilechos isquémicos.

En la etapa aguda, el tratamiento con amnios es
efectivo para los pacientes con inflamacién
severa de la superficie ocular y los parpados, con
una disminucién significativa del riesgo de
secuelas oculares y visuales.

Antiinflamatorios:

Se recomienda el uso de ciclosporina tépica al
0,5% 1 gota cada 12 horas, y en algunos casos es
necesario utilizar corticoides topicos suaves
como el loteprednol, evitando su uso a largo
plazo.

Lisis diaria de adherencias:

Una vez que aparecen cicatrices, la lisis diaria del
simblefarén y las adherencias, con una varilla de
cristal, previa anestesia tépica, puede disminuir
las cicatrices permanentes.

Los cuidados oculares son fundamentales para
evitar las secuelas. Diariamente el paciente debe
ser explorado por un oftalmélogo, que rompera
las sinequias que se formen y tratara la triquiasis
frecuentemente asociada.

Etapa Croénica

Una vez remitida la enfermedad se debe
realizar un soporte con lubricantes y plantear el
tratamiento quirdrgico de las complicaciones
crénicas de cicatrizaciéon conjuntival, corneal y
palpebral.

Lamentablemente los casos graves requieren con
frecuencia reconstruccion extensa de la
superficie ocular, con un éxito limitado.

El porcentaje de éxito de los trasplantes
corneales es bajo, y puede ser necesario el
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trasplante de células madre pluripotenciales
limbales, injerto de amnios, 6seo-odonto-
protesis e incluso una queratoproétesis
permanente.

La terapia de las lesiones oculares en etapa
cicatrizal se centra en:

Lubricaciéon: Teniendo en cuenta los mismos
principios que para la etapa aguda.

Trasplante de cdérnea, células limbicas y
amnios: Debido a la destruccion total o parcial
de las células limbales y a la gran sequedad de la
superficie ocular, el transplante de cérnea en la
mayoria de los casos fracasa, siendo el riesgo de
rechazo del trasplante de cérnea considerable-
mente alto.

Si existe insuficiencia limbica total, el aloinjerto
de células limbicas es una posibilidad terapéuti-
ca sabiendo que los resultados a largo plazo
pueden ser malos a pesar de lainmunosupresién
sistémica continua.

Queratoprotesis de Boston: Se puede
considerar una queratoprdtesis permanente
para los pacientes con enfermedad residual
grave, cuando esta conservada la funcién de la
macula y el nervio optico, la cual puede mejorar
o mantener la agudeza visual.

El uso de la misma ha aumentado debido al
menor riesgo de endoftalmitis secundario al uso
de vancomicina profilactica.

Ciclosporina: La inflamacidon persistente
durante la fase crénica del SIS en la sustancia
propia de cdrneas con conjuntivalizacion, esta
compuesta de células T CD4, células T CD8 y
macréfagos.

La ciclosporina inhibe la respuesta de las células
T y su uso en la inflamacién crénica del POC
podria detener el circulo vicioso que generan los
linfocitos T colaboradores y evitar la apariciéon de
complicaciones.

En pacientes con PCO que requieren cirugia
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intraocular, la misma se debe retrasar hasta quela
enfermedad este controlada bajo tratamiento
inmunosupresor por un periodo de al menos 6
meses. Los corticoides sistémicos estaran
indicados tanto en el pre como en el postoperato-
rio.

Conclusiones y consideraciones

Es importante el diagnéstico y tratamien-
to precoz y oportuno de la enfermedad para
obtener un adecuado control inflamatorio vy
modificar el curso de la enfermedad.

El oftalmdélogo debe considerar al PCO en el
diagnostico diferencial de pacientes que se
presentan con conjuntivitis crénicas, sobre todo
en aquellos con enfermedad asimétrica que no
responden adecuadamente a los esteroides
tépicos.

En estos casos se debe realizar un examen
adecuado de la conjuntiva, con eversion de
ambos parpados superiores, para detectar
presencia de fibrosis subconjuntival. En caso de
sospecha de PCO estard indicada una biopsia de
tejido conjuntival.

Todos los pacientes con diagnéstico de PCO se
consideran parte de los penfigoides cicatrizales
de membranas mucosas de alto riesgo por tanto
el tratamiento inicial debe incluir un tratamiento
sistémico.
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Caso clinico

Paciente de 69 anos, SF, procedente de Carmelo.
Dificil interrogatorio.

APG: *Patologia psiquiatrica en tratamiento con
quetiapinay alprazolam.

*Colitis ulcerosa cronica.
APO: Catarataen AO

AFO: s/p

EA: Comienza un mes previo a la consulta con ojo
rojo, lagrimeo y secreciones en Ol, por lo q se le

Dr. Berrutti

inicia tratamiento antibiético. Dada la persistencia del
cuadroy la mala evolucién la paciente reconsulta.

Al examen:

- AVSC: MM en OD. En Ol no se puede valorar dado
imposibilidad de apertura ocular.

-LdeH:

OD: Fibrosis subconjuntival. Adherencia en férnix
inferior .Cornea lisa y transparente. CA profunda, no
Tyndall, no Flare. Iris sin alteraciones patoldgicas.
Catarata nuclear +++
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Ol: Leve edema bipalpebral, secreciones
mucopurulentas, conjuntiva hiperémica y
quemosis. Simbléfaron con retraccion del fornix
superior que compromete la cérnea. Resto del
segmento anterior no se puede valorar. (Foto 5).

- Presion intraocular en OD tomada por método
aplanatico normal. No es posible su valoracién
enOl.

-FO:

OD: se entra con dificultad. Sin alteraciones a
destacar.

Ol: nose entra.

Foto 5.

Evolucion:

La paciente presenta mejoria sintomatica tras
iniciar el tratamiento.

Tras el tratamiento quirdrgico del Ol, al examen
se evidencia una leve hiperemia conjuntival y
fibrosis subconjuntival.

La cornea se presenta con una opacidad
estromal, de hora 7 a hora 12, con formacién de
un pannus Yy tejido cicatrizal adherido. El resto
del examen permanece incambiado.

La ecografia Modo B evidencia una retina
acolada.

Conducta:

Seinicia tratamiento con:

- Lagrimas artificiales sin conservantes 1gota
cada 6hrsen AO

- Sesolicita suero autélogo

- Ciclosporina tépica 1g cada 8hs

- Se realiza reseccion de adherencias de
conjuntiva palpebral superior a cornea e injerto

de membrana amnidtica en Ol, con biopsia
conjuntival. (Foto 6).

Foto 6.

El resultado anatomopatoldgico de la biopsia
conjuntival confirma el diagnostico de
penfigoide cicatrizal

La paciente se encuentra bajo tratamiento tépico
e inmunosupresor sistémico, en control con
internista, psicologia médicay dermatologo.

Una vez logrado el control de la enfermedad por
un periodo no menor a 6 meses se planteara la
realizaciéon de una cirugia de catarata, sabiendo
que el pronéstico visual anatémico y funcional
estara supeditado a su patologia de base y a la
adherencia al tratamiento
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Vasculatura fetal persistente:

una causa de leucocoria pediatrica

Caso clinico

Paciente vista en Policlinica de
Oftalmopediatria Centro Hospitalario
Pereira-Rossell.

Lactante de sexo femenino, de 4 meses
de edad, proveniente de Salto.

*Dr. Franco Padovani. APG:
**Dra. Elena Traversa. . Nacida de 32 semanas de gestacion.
***Dr. Salomén Sadl.
F calomon ad . Peso al nacer: 1950 gramos.
*Posgrado Cétedra de Oftalmologa. . No presenté patologia vinculada a la
**Residente Catedra de Oftalmologia. prematurez.
***0ftalmdlogo, Servicio de Oftalmologia . No recibié oxigenoterapia complementaria.
Centro Hospitalario Pereira-Rossell. . En controles pediatricos no presenta
alteraciones de otros sistemas.
. Buen crecimiento y desarrollo

AF: nada a destacar.

Motivo de consulta: enviada por leucocoria bilateral y
vagabundeo.

EA: madre relata que la paciente presenta “manchas
blancas” en las pupilas de ambos ojos desde el
nacimiento.

Examen fisico: (ver figura 1)

No fija. No sigue. Vagabundeo ocular bilateral.

Anexos: sin particularidades.
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Conjuntiva: normal.

Segmento anterior:

. Cérnea transparente, no tine.

. Hipotalamia ambos ojos.

. Iris dilata poco. Sinequias posteriores.

. Cristalino transparente, impresiona
aumentado de tamano en ambos ojos.

. Presenta lesidn retrocristaliniana blanca,

densa, movil, vascularizada y de mayor
tamano en ojo derecho.
Fondo de ojo: no se entra.

Ecografia:
Modo A:

. Largo axial ojo derecho: 16,93 mm.

. Largo axial ojo izquierdo: 15,93 mm.

. Considerando el largo axial normal segln
edad:

. 3 meses: 18,00 mm.

. 4 meses: 19,50 mm.
Modo B:

. Lesién retrocristaliniana bilateral, de alta

ecogenicidad, mas densa en ojo derecho, mouvil,
con un eje anteroposterior en direccion hacia el
nervio Optico. Retina acolada. No calcificaciones.

Figura 1: leucocoria bilateral.

Dr. Franco Padovani - Dra. Elena Traversa - Dr. Salomén Saul

(ver figuras 2y 3)

Tomografia computarizada de crdneo y orbita:
lesion retrocristaliniana  hiperdensa bilateral. No
calcificaciones

En suma: lactante de 4 meses de edad, sexo
femenino, nacida de 32 semanas de edad
gestacional (1950 gramos), sin patologia vinculada
a la prematurez, que consulta por leucocoria
bilateral.

Del examen destaca un cristalino transparente, y la
presencia de una lesion retrocristaliniana bilateral,
blanca, densa, vascularizada y movil.

La ecografia nos aporta que esta lesion se extiende
en sentido anteroposterior en direccion hacia el

nervio 6ptico y que asienta en ojos microftalmicos.

No hay evidencia paraclinica de calcificaciones
intraoculares.

Diagnéstico positivo: vasculatura fetal persistente,

Figuras 2 y 3: ecografia modo B ambos ojos, OD y Ol respectivamente.
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Introduccion

La vasculatura fetal persistente (VFP — antes
llamada vitreo primario hiperplasico persistente)
es una anomalia congénita causada por la falta
de regresién del sistema vascular hialoideo
primario.

Esta nueva denominacién fue sugerida por
Goldberg (1) ya que la antigua no incluia toda la
vasculatura fetal, solo los vasos detras del
cristalino (2).

Su real incidencia aun es desconocida, pero
parece tratarse de un trastorno mas frecuente de
loque seestima(1).

Es una causa de leucocoria en la infancia, puede
presentarse de forma aislada o asociada a otras
alteraciones (3), es generalmente unilateral
(90% de los casos) y posee un espectro que va
desde casos leves asintomaticos, hasta casos
graves con interrupcion del eje visual, malforma-
ciones del polo posteriory ambliopia.

Etiopatogenia

Para entender esta patologia es esencial
comprender la embriologia. El vitreo primario
estd presente al primer mes de gestacion y
consiste en un sistema fibrovascular de
estructuras que se dirigen desde el nervio 6ptico
hacia la cara posterior del cristalino y segmento
anterior.

A partir del segundo mes se oblitera la arteria
hialoidea y el vitreo primario comienza a ser
sustituido por el vitreo secundario, el cual es
avascular.

El vitreo primario se condensa en un pequeno
canal tubular central: canal de Cloquet, que va
desde el nervio 6ptico hasta la cara posterior del
cristalino. La regresién total del vitreo primario
ocurre alrededor del octavo mes.

Como ya se dijo, la VFP es un trastorno debido a la
persistencia y fibrosis secundaria de dicho sistema
vascular hialoideo primitivo.

La VFP histolégicamente corresponde a una membra-
na fibrovascular compleja que contiene: fibras de
colageno, mucopolisacaridos y células inflamatorias
en la que se ha demostrado la presencia de canales
vasculares, células musculares lisas, nerviosas y
epiteliales. Todas caracteristicas similares al vitreo
primario.

En cuanto a la genética la mayoria de los casos son
esporadicos. Algunos expresan el gen FZD4 que
también se ha visto presente en otras enfermedades
como el pseudoglioma y la vitreorretinopatia
exudativa familiar.

Si bien suele presentarse como una malformacién
aislada, en algunos pacientes se asocia a otros
trastornos oculares (1): sindrome de Axenfeld-Rieger,
anomalia de Peters, sindrome de Morning Glory,
megalocérnea, entre otros. El microftalmos puede
estar presente hasta en dos tercios de los casos.

Algunos autores sugieren una falla en la apoptosis
celular (1) asociado a una expresibn anormalmente
aumentada del factor de crecimiento vascular
endotelial (VEGF), angiopoietina-2 y de otros factores
de crecimiento (2).

Se han reportado algunos casos relacionados a
drogas de abuso como cocaina y LSD durante el
embarazo. Otros se vieron relacionados a una
deficiencia de proteina C(1).

Presentacion clinica

Se distinguen tres formas de presentacién: anterior,
posteriory combinada (ver tabla 1). En una serie de 35
casos publicada 2 fueron exclusivamente anteriores,
8 posterioresy 25 combinados (4).
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Tabla 1: formas de presentacion.

Forma Descripcion
Anterior Placa retrolental fibrovascular.

Traccién circunferencial de los procesos ciliares.
Desplazamiento anterior del diafragma iridocristaliniano.
Rotura de cépsula posterior.
Vasos prominentes en iris.
Alteraciones en el desarrollo del angulo iridocorneal.
Efecto de masa cristaliniana.

Posterior -Cristalino transparente.
‘Vitreo condensado desde el nervio 6ptico hasta la ora serrata.
‘Hemovitreo (por fragilidad capilar).
-Contraccion de membranas epirretinianas posteriores:
desprendimiento de retina traccional.
-Estrabismo.
-Nistagmo.

Combinada| -Elementos de la forma anterior y posterior.

Forma minima

Corresponde a una forma leve, no progresiva y
frecuentemente asintomatica de la enfermedad,
muchas veces detectada al realizar una
exploracion del fondo de ojo bajo dilatacion
pupilar:
: Punto de Mittendorf: presencia de una
opacidad blanca pequefa en la capsula

Figura 4: punto de Mittendorf (1).
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posterior, generalmente nasal al eje visual. (ver figura

Papila de Bergmeister: resto fibrético tipo

laminar adherido a la papila dptica en un extremo y
libre hacia el vitreo en el otro. (ver figura 5)

Ambos son vestigios minimos del vitreo

primario.

Figura 5: papila de Bergmeister (1).
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Diagnéstico diferencial

Se plantea respecto a otras causas de leucocoria
infantil (5):

Catarata: las opacidades del cristalino
son la causa mas frecuente de leucocoria infantil
y pueden estar asociadas a la forma anterior dela
VFP. Sospechar la presencia de VFP sobretodo en
cataratas pediatricas unilaterales (6).

Retinoblastoma: tumor maligno
intraocular. Generalmente se presenta en
pacientes de término, puede existir el
antecedente familiar de retinoblastoma, es
bilateral en menos del 30% de los casos y posee
una edad media de diagnéstico de 24 meses
para casos unilaterales y de 15 meses para
bilaterales.

Al examen se pueden encontrar neovasos en iris,
heterocromia de iris, siembra tumoral y
seudohipopion en camara anterior. Destaca el
hallazgo de un tumor intraocular que se puede
acompanar de desprendimiento de retina
traccional. De la paraclinica, ademas de
determinar las caracteristicas del tumor por
imagenologia, es importante buscar calcificacio-
nes.

Retinopatia de la prematurez
(estadios 4 y 5): sospecharla ante ninos
prematuros de menos de 32 semanas de
gestacién, con un peso al nacer de 1500 gramos
0o menos y que recibieron oxigenoterapia
prolongada. Debe realizarse una oftalmoscopia
binocular indirecta para descartar alteraciones
en la retina. Es bilateral aunque asimétrica. La
leucocoria ocurre por desprendimiento de retina
traccional.

Enfermedad de Coats: es una enferme-
dad vascular retiniana que generalmente se
presenta en pacientes entre 2 a 10 anos y es
bilateral en menos de un 20% de los casos. Al
fondo de ojo se pueden apreciar telangiectasias

vasculares, exudados y desprendimiento de retina
detipo seroso.

Toxocariasis: zoonosis parasitaria que
generalmente ocurre en pacientes mayores de 3
anos, puede existir el antecedente epidemiolégi-
co de contacto cercano con perros y es habitual-
mente unilateral. Ademas de los signos propios
de la uveitis al fondo de ojo se puede encontrar la
presencia de granuloma periférico, vitritis y
desprendimiento de retina traccional.

Si bien el microftalmos se encuentra fuertemente
vinculado con la VFP, existen otras anomalias que
pueden cursar con una disminucién del tamano
del globo: caratatas, opacidades corneales
congénitas, coloboma, aniridia e hipoplasia del
nervio éptico.

Paraclinica

Enlo ocularlavaloracién incluye(1):

-‘Ecografia doppler:
Presencia la lesidon retrocristaliniana
hiperecogénicay su extension.
Estado delaretina.
Medicidn de largo axial: microftalmos.

-Tomografia computarizada:

Ausencia de calcificaciones.

Aumento de densidad vitrea.

Densidad tubular intravitrea central
(canal de Cloquet).

Microftalmos.

‘Resonancia magnética:
EnT1yT2 hiperdensidad vitrea.
Masa retrolental.
Hemorragia vitrea.
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Tratamiento

El tratamiento dependerd fundamentalmente de
la formay gravedad de VFP (3).

Las formas leves suelen tener un curso
relativamente benigno sin necesidad de cirugia.
Algunos elementos que pueden inclinarnos hacia
esta conducta son: eje visual transparente,
alteraciones anatémicas que no progresen vy
ausencia de compromiso del angulo iridocorneal.

La historia natural de los casos severos es distinta
ya que existe un alto riesgo de desarrollar
complicaciones que ponen en peligro la
integridad del globo ocular.

De la forma anterior destaca el glaucoma por
cierre angular, y de las mixtas y/o posteriores:
hemovitreo, desprendimiento de retina traccional
y la posibilidad de asociarse a malformaciones
graves del segmento posterior como hipoplasia
del nervio 6pticoy displasia de la retina.

En caso de plantear cirugia se trata de un
procedimiento complejo que generalmente
incluye el abordaje via anterior con lensectomia
y/o vitrectomia.

La entrada por 3 puertos puede ser via transpupi-
lar, limbar, pars plicata o pars plana. Los autores a
favor de la entrada limbar (1) la argumentan para
evitar lesién iatrogénica agregada, ya que la
retina periférica y el cuerpo ciliar pueden ser
traccionados en direccion central y anterior en
abordajes convencionales.

La entrada via pars plicata tendria como ventaja
un menor dano corneal y del angulo, mejorando
la posibilidad de extraer completamente el
cristalino y reducir la tracciéon anterior sobre la
retina removiendo tempranamente el tallo
hialoideo remanente.
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Berrocal (Departamento de Pediatria, Bascom Palmer
Eye Institute) realiza una revaloracion preoperatoria
bajo anestesia, minutos antes de la cirugia, con
repeticion de la ecografia y toma de fotografias del
angulo. Si el largo axial es normal, y no existe una
traccion anterior, es esperable que la retina anterior
sea normal y realiza un abordaje via pars plana/plicata
con entradas 23G. En caso contrario se inclina por la
entrada limbar también 23G (7). Recientemente
también ha agregado la realizacion de una tomografia
de coherencia optica intraoperatoria para determinar
el estado de la capsula posterior y decidir la
lensectomia.

Elimplante de una lente intraocular de forma primaria
también estd discutido. Algunos reportes sugieren
gue no existe diferencia significativa en el pronéstico
visual de pacientes que recibieron implante primario
respecto a secundario. Kozeis et al. (8) utiliza lentes de
material acrilico hidrofébico y recomienda el uso de
corticoides tépicos por al menos 2 meses posoperato-
rios.

Para la forma posterior el objetivo es remover el tejido
fibrovascular y aplicar la retina. Es importante realizar
una vitrectomia completa y saber que puede ser
necesaria la aplicacion de lasery gas (7).

Sin embargo, a pesar de una cirugia exitosa, los
resultados visuales suelen ser malos (1), ya que como
hemos mencionado anteriormente estos casos se
asocian a alteraciones congénitas de la retina y
consecuente ambliopia. También es necesario tener en
cuenta que en el periodo posoperatorio existe mayor
riesgo de glaucoma, desprendimiento de retina
traccional y hemovitreo (8).

Reestablecida la anatomia normal y transparencia de
los medios oculares se intentard una rehabilitacién
visual y manejo de la ambliopia. Otro desafio consiste
en el tratamiento de la anisometropia secundaria al
microftalmos.
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Complicaciones

A cortoy mediano plazo
Formacién de cataratas.
Glaucoma de angulo cerrado.
Hemovitreo.
Desprendimiento de retina traccional.

Alargo plazo:
Ambliopia.
Ceqguera.
Ptisis bulbi.

Pronéstico
Dependera de:
Gravedad y forma de la enfermedad:

Las formas minimas tienen un curso
relativamente benigno. En las leves a moderadas
dependerda de su cuantia. Las posteriores
generalmente tienen un compromiso retiniano
de entrada con mal prondstico. Algunos
hallazgos clinicos asociados a mal prondstico (9)
fueron: anormalidades del nervio 6ptico y retina
tales como hipoplasia, pliegues, indiferenciaciéon
de la macula por hipopigmentaciéon y
desprendimiento de retina traccional.

Berrocal (7) sugiere que un ojo microftalmico
menor a 15 mm de largo axial, o con una
asimetria de 3,5 mm o mas, tendria de entrada
un mal pronéstico con una agudeza visual final
gue no superara la vision luz a pesar del mayor
esfuerzo terapedtico.

Algunas series de reporte de casos (4) se basaron
en los los potenciales evocados visuales (PEV)
para definir la conducta. Aquellos pacientes con
PEV imperceptibles no fueron candidatos a
cirugia.

Bilateralidad:
Los casos bilaterales se asocian con mayor

frecuencia a formas posteriores con peor
prondstico (2).

‘Presencia de otras alteraciones oculares
asociadas.

Oportunidad de diagnostico y tratamiento:
teniendo en cuenta el proceso de desarrollo
visual y evitar laambliopia.

En caso de reestablecer la transparencia de
medios se debera valorar el estado de la retina y
de ser posible iniciar un tratamiento enérgico,
corrigiendo errores refractivos y tratando la
ambliopia.

Discusion

Hemos visto un caso poco frecuente de VFP
bilateral y grave. El diagnostico se hizo en base a
la leucocoria, la lesiéon retrolental vascularizada,
el microftalmos ecografico y la ausencia de
calcificaciones.

Aun existen muchas interrogantes acerca de la
enfermedad: {Cudl es la causa exacta? (Por qué
algunos casos son bilaterales? {Cual es el mejor
abordaje quirdrgico? ¢Cual es el mejor predictor
de la agudeza visual final una vez operado? Sin
duda la cirugia vitreorretinal minimamente
invasiva ha sido el avance mas importante para
las formas posteriores y graves que décadas atras
parecian estar condenadas a la ceguera.
Actualmente estd aumentando la experiencia
quirdrgica con estos pacientes lo que ofrece un
prondstico mas esperanzador.

La mayoria de los autores coincide en que se trata
de una cirugia compleja en donde el primer
objetivo es reestablecer la anatomia normal del
segmento anterior, con distintos abordajes como
hemos visto, que puede o no incluir la
lensectomia e implante primario de lente
intraocular, y luego disecar y extraer los restos
hialoideos, remover las tracciones e intentar
aplicar la retina. Es en ese momento donde se
podra valorar con mayor certeza el potencial
visual del ojo y plantear un programa enérgico de
rehabilitacién visual.

En cuanto a la resolucién de nuestro paciente
hemos decidido buscar la opinién de un centro

a1
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especializado con experiencia en cirugia
vitreorretinal pedidtrica para determinar la
mejor conducta a seguir. Las nuevas series
reportan que incluso en formas combinadas es
posible lograr una visién util luego de la cirugia si
se acompana de un adecuado plan para tratar la
ambliopia (9) con un equipo multidisciplinario
que ademas del oftalmolégo incluya a un
especialista en contactologia, al pediatra y por
supuesto, a la familia.

También recordar que no todos los casos son tan
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graves, y que el punto de Mittendorf y la papila de
Bergmeister pueden ser hallazgos en pacientes
asintomaticos, pudiendo encontrarse el primero en
alrededor del 2% de los individuos normales.

Finalmente quisieramos destacar que la presencia de
leucocoria infantil constituye una causa de derivacion
rapida al oftalmélogo y es nuestro deber instruir a los
colegas de otras especialidades a detectar de forma
rapida y simple este signo mediante el test de rojo
pupilary test de Brlckner (ver figura 6).

Figura 6: test de Briickner positivo por leucocoria en ojo izquierdo.
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