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EDITORIAL

Estimado compafiero

Cuando este nuevo nimero de los Archivos de la Sociedad Canaria de Oftalmologia llegue
a tus manos, esta Junta de Gobierno, que tengo el honor de presidir, habrd cumplido los cuatro
afios de mandato desde que fue elegida de acuerdo con los Estatutos por los cuales se rige nues-
tra Sociedad.

Cuatro afios pueden parecer mucho tiempo, pero durante el transcurso de la vida, nos vamos
dando cuenta que los finales suelen estar mas préximos de lo que en su momento consideramos.

Durante este periodo de tiempo hemos tratado de ser merecedores de la confianza que se
deposité en nosotros y fieles al programa de gobierno que la generd.

La actividad cientifica se ha mantenido generando sesiones clinicas, cursos centrados en
temas de actualidad y mediante la aportacion de medios econdémicos para las iniciativas que se
nos han presentado, dirigidas a la actualizacién de nuestra formacién oftalmolédgica en general.

Desde un principio planificamos que la Sociedad Canaria de Oftalmologia contactara direc-
tamente con la poblacién canaria. Se han organizado campaias de prevencion y divulgacion de
la enfermedades oftalmoldgicas con mayor incidencia en nuestro medio social. Esta actividad
ha tenido una gran repercusién medidtica, un gran éxito y aceptacion por parte de la poblacién
en general y el reconocimiento oficial por el Gobierno de Canarias a través de la Consejeria de
Sanidad. Recomendamos, encarecidamente, que esta iniciativa sea mantenida por las préximas
Juntas de Gobierno puesto que, independientemente de que nos acercan como profesionales a
grupos sociales varios, nos permiten alertar sobre posibles practicas profesionales que pueden
tener efectos adversos sobre la salud ocular del ciudadano de nuestras islas.

En la gestién de nuestro reconocimiento como profesionales de la medicina en la Especiali-
dad de la Oftalmologia, iniciamos nuestra labor dando nuestro total apoyo a la Sociedad Espa-
fola de Oftalmologia en su lucha por mantener al Médico Oftalmélogo como profesional
imprescindible en los Centros de Reconocimiento para la obtencién del Carnet de Conducir.
Lamentablemente y segtin nuestra informacién se ha decidido prescindir del Oftalmélogo en
los citados Centros, a pesar de que es dificil de explicar la razén por la que se prescinde del
profesional verdaderamente capacitado para controlar el sentido que mds importancia tiene en
el acto de la conduccion de vehiculos sobre ruedas.

Gran parte de nuestro tiempo y esfuerzo de este tltimo afio se ha dedicado a luchar contra el
Convenio firmado por la Consejeria de Sanidad del Gobierno de Canarias con los Colegios de
Opticos, por el que se derivan, en primera instancia, a las Gpticas todos aquellos pacientes,
incluido nifios, que necesitan atencién oftalmoldgica. No podemos entender que profesionales
de la medicina, generen y colaboren con este tipo de convenios con el pretexto de reducir las lis-
tas de espera y conseguir una mejora en la asistencia sanitaria. Ni lo uno, ni lo otro ya que el
paciente después del periplo, médico de cabecera/pediatra-6ptica-médico de cabecera, suele ter-
minar en el oftalmélogo bastantes meses después. Pero la gravedad del problema radica en aque-
llos pacientes, que padeciendo patologias no diagnosticadas, dejan pasar los afios considerando
que han sido atendidos correctamente, en la confianza que le merecen las autoridades sanitarias.

Pero no acaban aqui los retos que se presentan al ejercicio de la Especialidad de Oftalmolo-
gia. En el nuevo Decreto de Troncalidad de las especialidades quirtirgicas, se estima que el
tiempo necesario para la formacion de un oftalmélogo sea tan solo de dos afios, puesto que los
dos primeros de aprendizaje de la especialidad, se dedicardn a la formacién en Cirugia Gene-
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ral. Consideramos que es labor de todos conseguir que esto no se lleve a cabo, dado el grave
perjuicio que ocasionard en la formacion de los futuros oftalmélogos.

Por ultimo y no con menor importancia, hemos defendido el compafnerismo entre todos los
que ejercemos nuestra profesion, tratando de mantener la libre y leal competencia que consi-
deramos debe de regular nuestra actividad como profesionales liberales, cuya misién, como
médicos, es atender las necesidades de las personas que buscan en nosotros ayuda cientifica y
humanitaria para superar su enfermedad.

Asi estan las cosas. Deseamos lo mejor a la nueva Junta de Gobierno de la Sociedad Cana-
ria de Oftalmologia a los que les ofrecemos todo nuestro apoyo y colaboracién para hacer fren-
te a los retos actuales y los que se presentardn en el futuro.

Por dltimo agradecemos una vez mds la confianza que en su dia se puso en nosotros. Gra-
cias a todos.

José Alfonso Rodriguez

Presidente de la Sociedad Canaria de Oftalmologia

ARCH. SOC. CANAR. OFTAL., 2010; 21: 1-2
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PROTOCOLOS

Protocolo quirdrgico de la catarata
uveitica

Surgical protocol for uveitic cataracts

ROCHA CABRERA P!, LOZANO LOPEZ V2, LOSADA CASTILLO MJ?,
CORDOVES DORTA L2, GONZALEZ HERNANDEZ M?, SERRANO GARCIA MA*

RESUMEN

La incidencia de catarata en la uveitis se aproxima al 50%. El desarrollo de la catarata y de
otras alteraciones del cristalino en pacientes con uveitis puede correlacionarse con la dura-
cion, la cronicidad y la localizacién de la inflamacion. El empleo de corticoides para su
control, las inflamaciones recurrentes, subagudas y crénicas tienden a ser cataratbgenas.

La uveitis puede ir acompafiada de numerosas complicaciones consistentes en sinequias iridia-
nas, atrofia del iris, neovascularizacion, queratopatia en banda, glaucoma secundario y
sobre todo la catarata. Esta dltima complicacién sobreviene a pesar de un tratamiento Opti-
mo adecuado para controlar la inflamacién intraocular.

Existen multiples factores a tener en cuenta para el manejo de este tipo de catarata que se desarro-
lla muy frecuentemente a edades tempranas. Es de vital importancia en los casos graves, en
los que ha costado obtener una inmunosupresion idonea, realizar un esfuerzo multidiscipli-
nar para el control de la enfermedad subyacente.

Todo lo anteriormente comentado nos ha hecho replantear un protocolo que sirva de guia para
el control y tratamiento de esta patologia secundaria a la inflamacién intraocular. Esta pro-
puesta en el manejo de la catarata uveitica ha sido elaborada y consensuada en nuestro hos-
pital basdndose en la bibliograffa cientifica actual.

Palabras claves: Uveitis, protocolo, catarata, facoemulsificacion.

ABSTRACT

Cataract incidence due to uveitis is close to 50%. Cataract development, as well as other lens
alterations in patients with uveitis may be correlated with the duration, chronicity and loca-
lization of the inflammation.
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Many complications may occur during uveitis, such as iris synechiae, iris atrophy, neo-vascu-
larization, band queratopathy, secondary glaucoma and more often cataracts. Cataracts may
occur despite optimum treatment of ocular inflammation.

There are many factors to be taken into account for the management of this type of cataracts
that often occur in young subjects. Making a multidisciplinary effort is mandatory in seve-
re cases with difficult suitable immunosuppression, in order to control the underlying dise-

ase.

All the above made us rethink a protocol for the control and treatment of this pathology which
is secondary to ocular inflammation. This proposal for uveitic cataract management has
been carried out and agreed to at our hospital based on the present scientific bibliography.

Key words: Uveitis, protocol, cataracts, phacoemulsification.

INDICACIONES CLINICAS DE
CIRUGIA (1)

e Disminucién de la agudeza visual (AV)
que limita la vida del paciente y con potencial
mejoria tras extraccion de catarata.

* Imposibilidad de visualizaciéon de fondo
de ojo. Limitaciones diagndsticas-terapéuticas.

e Uveitis facogénica aguda.

Diagnéstico. Tipo. Grado

e AV corregida.

¢ Biomicroscopia.

e Tonometria.

* Funduscopia.

* Ecografia si la retina no es explorable.

e OCT, para valorar existencia de edema
macular o tracciones vitreo-retinianas (valo-
rar si es necesario facoemulsificacién e
implante de lente intraocular —LL.IO— asocian-
do cirugia retinovitrea).

e Campimetria, si existe glaucoma o alte-
raciones del nervio 6ptico asociadas.

 Contaje de células endoteliales, si quera-
touveitis (herpes, sifilis,...).

Valoracion preoperatoria
Biometria
El célculo de la LIO puede verse afectado

por el edema macular, astigmatismo induci-
do, adherencias irido-capsulares.

Se recomienda LIO monofocal (2) dado
que estamos ante una patologia recurrente o
crénica que podria requerir en algin
momento cirugfa vitreorretiniana en la que
las lentes multifocales producen dificultades
de vision.

Indicacion de «cudndo operar»

* Ausencia de inflamacién ocular durante
un periodo minimo de 3 meses, excepto en
los casos de uveitis facogénica que supone
una urgencia quirdrgica (3).

* Ausencia de inflamacién ocular durante
un periodo de 6 meses, en patologias graves
como artritis idiopética juvenil (AlJ), enfer-
medad de Behcget (3) (en esta patologia el
prondstico visual depende del estado preope-
ratorio del polo posterior) (4).

TRATAMIENTO
PREOPERATORIO

Tratamiento topico

e Tratamiento esteroideo: prednisolona
1% cada 6 horas/dia, 3 dias antes de la ciru-
gia (10).

e Tratamiento no esteroideo: 4 veces al
dia, 2 dias antes de la cirugia. Por su influen-
cia en el edema macular pseudofidquico
(EMQP) (2).

* Midriaticos: protocolo dilatacién dia de
cirugfia.

ARCH. SOC. CANAR. OFTAL., 2010; 21: 3-7



Protocolo catarata uveitica

Tratamiento periocular

e Triamcinolona: 1 inyeccién preoperato-
ria, si el paciente no presenta glaucoma y no
es cortico-sensible (7).

Tratamiento sistémico

e Tratamiento esteroideo: prednisona
1 mg/kg/dia, 3 dias antes de la cirugia (4). Para
controlar la inflamacién perioperatoria, en aque-
llas patologias muy graves (Enf. De Behcet) fac-
tor fundamental para el prondstico visual (5).

» Metotrexato: 15 mg/m?/semana al me-
nos 1 mes previo a la cirugia en uveitis infan-
til (8) (70% AlJ). Control de la inflamacién
ocular en AlJ, especialmente indicado en pre-
sencia de sinequias posteriores (9).

e Profilaxis  antivirica:  valaciclovir
500 mg/12 horas o aciclovir 200 mg/12
empezando 1 semana antes de la cirugia.

* Profilaxis antiparasitaria para evitar reci-
divas: toxoplasmosis empezando 1 semana
antes de la cirugia (6,7).

Es de vital importancia, en aquellos casos
graves en los que ha costado obtener una inmu-
nosupresion idénea, consultar siempre a los
médicos responsables del tratamiento sistémico
(inmunosupresores, farmacos bioldgicos. ..) por
si hubiese que aumentar dosis o dar tratamiento
de refuerzo antes o después de la cirugia.

CONSIDERACIONES
QUIRURGICAS

Anestesia

¢ General: en nifios (8).

e Retrobulbar: recomendable, por la posi-
ble manipulacién del iris y las posibles com-
plicaciones de la cirugia (2).

* Tépica: queda a criterio del oftalmdlogo
y dependiendo del caso.

Técnica

¢ Facoemulsificacién: técnica estandar (11).
e Vitrectomia: cirugia combinada si hay

vitritis, edema macular, traccién vitreo-reti-
niana.

Asociada a capsulorrexis posterior en
nifios (2,8).

Consideraciones intraoperatorias

e Endotelio corneal comprometido:
emplear primero un viscoeldstico dispersivo,
seguido de un viscoelastico cohesivo que
empuje el agente dispersivo contra el endote-
lio (2).

* Liberacién de sinequias: se puede
emplear viscoeldstico dispersivo, ganchos
retractores de iris, anillos expansores pupila-
res, esfinterotomia (2).

* Tincién de la capsula anterior con azul
tripdn en casos de catarata blanca, sin reflejo
de fondo, o en aquellos en que no exista bue-
na visibilidad de la capsula anterior (2).

 Capsulorrexis circular continua: para un
mejor abordaje, sobre todo si se prevee
implante de LIO (8). Este punto de la inter-
vencion se considera imprescindible.

* Fibrosis de la cipsula anterior que impi-
de la capsulorrexis: se puede emplear tijeras
vannas o vitreotomo anterior.

* Pulido de la cépsula anterior: limita la
inflamacién postoperatoria y el desarrollo de
opacificacion de la cdpsula posterior.

* En caso de dehiscencia zonular, que pue-
de ocurrir en ojos crénicamente inflamados,
si es mayor de un cuadrante, se recomienda
realizar vitrectomia y lensectomia (2). Se ha
observado que, a lo largo de los afios, en las
dehiscencias zonulares mayores y en las
inflamaciones repetidas, se puede producir
caida del saco a cavidad vitrea derivando en
una complicacién grave (15).

Implante de LIO

e Adultos: se recomienda implante de
LIO, hay riesgo de intolerancia en uveitis
intermedia, panuveitis, AlJ, sarcoidosis.

* Nifios: buenos resultados excepto en ALJ
(mejor resultado en el grupo de AIJ HLA
B27+ comparado con el grupo de AlJ oligo-
articular ANA+) (8). Se recomienda un con-
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trol estricto de la inflamacién con tratamien-
to inmunosupresor (12). No recomendable en
menores de 2 aflos o menores de 5 afios con
Al (7).

Este dltimo punto es muy discutible, dado
que existen revisiones muy dispares. En
pacientes con AlJ de corta edad no se debe
poner LIO porque ésta puede provocar ruptu-
ra de la barrera hematoacuosa crénica, nada
deseable en esta patologia (3,4).

Tipo de lente intraocular

e Lente acrilica: menor tasa de inflama-
cion postoperatoria, aunque no es significati-
va (12).

e Lente de silicona: mayor tasa de infla-
macién postoperatoria y de opacificacion de
la capsula posterior, aunque no es significati-
va (12).

Localizacion lente intraocular

e Saco: evitando el contacto de los hépti-
cos con el cuerpo ciliar y el iris (12).

* Sulcus: incidencia reducida de sinequias
posteriores (7).

Corticoides intraoperatorios

 Periocular: 4 mg dexametasona subcon-
juntival al final de la cirugia (9).

e Intravitreo: sdlo si es estrictamente necesa-
rio (existe riesgo importante de glaucoma corti-
coideo). 4 mg/0,1 ml de triamcinolona con
mayor eficacia en prevenir el EMQP o en dis-
minuirlo si existe previamente a la cirugia (2,5).

MANEJO POSTOPERATORIO
Tratamiento topico

* Prednisolona tépica cada 2 horas duran-
te 3 dias, después cada 3 horas durante 1
semana, para seguir con pauta de reduccién
semanal (12,5).

* Dexametasona: en pomada al acostarse
de 2 a 4 dias (9).

* Antibidtico topico cada 2 horas, durante
3 dias, después cada 3 horas durante 1 sema-
na, para seguir con pauta de reduccién sema-
nal (12,5). No se recomiendan las combina-
ciones de antibidticos/corticoides, ya que el
antibidtico no debe administrarse con tanta
frecuencia y durante tanto tiempo, contribu-
yendo a la epiteliotoxicidad (2).

* Ciclopléjico: 2 veces al dia, reduce el
riesgo de formacién de adherencias iridocap-
sulares (2,13).

Tratamiento sistémico

* Prednisona: 1 mg/kg/dia durante 2 se-
manas, para seguir con pauta descendente de
8 a 10 semanas (5).

* Inmunosupresor: mantenerlo minimo 3
meses tras la cirugia (5).

* Profilaxis antiparasitaria para evitar reci-
divas: toxoplasmosis mantenerlo tras la ciru-
gia (6).

Revisiones/seguimiento

El 1.°* dia, 4.° dia, 2 semanas, 1 mes, 3
meses y 6 meses (14).

Exploracién: toma de AV, biomicroscopia,
tonometria, funduscopia y OCT (14).

;Cuando operar el ojo contralateral?
Intervalo con el 2.° ojo:

e Minimo 1 mes (9).

* Vigilar el ojo no operado en cada visita
postoperatoria, en los casos bilaterales (1).
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the endophthalmitis in our area
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RESUMEN

Objetivo: Describir las caracteristicas de las endoftalmitis registradas en nuestra drea desde el
punto de vista epidemioldgico, valorando la existencia o no de cirugia previa, tipo de trata-
miento y evolucion.

Material y métodos: Se realizé un andlisis retrospectivo, utilizando una base de datos de
pacientes que presentaron endoftalmitis, ya fuera enddgena, postraumadtica o postquirtrgi-
ca, entre febrero de 1996 y abril de 2009 en el drea correspondiente al Hospital Universita-
rio Nuestra Sefiora de La Candelaria (HUNSC).

Resultados: Se identificaron 69 pacientes, 41 hombres (59,42%) y 28 mujeres (40,58%) con
una edad media de 72,44 afios. El antecedente mas frecuente entre las endoftalmitis postqui-
rurgicas fue la cirugia de catarata (60 (95,24%) pacientes), de las cuales el 77% pertenecen
a nuestro hospital y el resto procedian de otros hospitales o clinicas pertenecientes a nuestra
drea. Entre el afio 2000 y 2009 se realizaron 9.044 cirugias de catarata con un total de 22
endoftalmitis, resultando una incidencia global de 0,24%. Analizando afio por afio se obser-
va descenso de incidencia a partir de 2004, hecho que coincide con el uso de Cefuroxima
intracamerular. El 65% de endoftalmitis aparecen en la primera semana tras la cirugia.

Conclusion: La endoftalmitis postquirirgica tras cirugia de catarata es la causa mds frecuente
de endoftamitis en nuestra drea. La incidencia de las mismas se mantuvo constante hasta
que se produjo un descenso a partir de la adopcion de las nuevas medidas de profilaxis anti-
bidtica tras la cirugia de catarata.

Palabras clave: Endoftalmitis, endoftalmitis postquirtrgica, cefuroxima, profilaxis.
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ABSTRACT

Purpose: To describe the characteristics of endophthalmitis reported in our area from the epi-
demiological point of view, assessing the presence or absence of previous surgery, type of

treatment and outcome.

Methods: We performed a retrospective analysis of a database of patients with endophthalmi-
tis, whether endogenous, post-traumatic or postsurgical between February 1996 and April
20009 in the area of the Hospital Universitario Nuestra Sefiora de la Candelaria (HUNSC).

Results: Identified 69 patients, 41 men (59.42%) and 28 females (40.58%). The most frequent
antecedent of postsurgical endophthalmitis is the cataract surgery (60 (95.24%) patients),
of which 77% belong to our hospital and the rest came from our area. Between 2000 and
2009 performed 9044 cataract surgeries with a total of 22 endophthalmitis, resulting in an
overall incidence of 0.24%. Analyzing year on year decline in incidence was observed from
2004 which coincides with intracameral use of Cefuroxime. 65% of endophthalmitis occur

within the first week after surgery.

Conclusions: The postsurgical endophthalmitis after cataract surgery is the most common cau-
se of endoftamitis in our area. The incidence of them remained constant until there was a
decrease with the adoption of new measures of antibiotic prophylaxis after cataract.

Keywords: Endophthalmitis, postoperative endophthalmitis, cefuroxime prophylaxis.

INTRODUCCION

La endoftalmitis infecciosa es una reaccién
inflamatoria intraocular secundaria a la colo-
nizacién por gérmenes del interior del ojo (1).
Ante la sospecha de esta patologia se debe
realizar una toma de muestras de humor acuo-
S0 0 vitreo para su posterior tincidn, cultivo y
realizar la reaccidn en cadena de polimerasa
(PCR). El resultado visual depende de la agre-
sividad del germen causante y de la precoci-
dad del tratamiento especifico. La endoftalmi-
tis postquirdrgica es la mds frecuente, y la
producida tras cirugia de catarata es la mds
relevante debido al elevado nimero de cirugias
que se realizan en la actualidad (2). Su inci-
dencia ha variado a lo largo de la historia osci-
lando entre 0,05% y 0,265% segtn diferentes
autores (3-5), dependiendo ésta del tipo de
cirugia (extracapsular o facoemulsificacion),
tipo de incision, anestesia y otras variables.
La mayor parte de las endoftalmitis estdn cau-
sadas por microorganismos facultativos del
margen palpebral y las pestafias, sobre todo
Staphylococcus (S) coagulasa negativo, sien-
do el mas comun el S. epidermidis y en menor
frecuencia S. aureus, estreptococos y entero-
cocos (4,6). El objetivo de nuestro trabajo es

conocer las caracteristicas epidemioldgicas de
las endoftalmitis en nuestra area, asi como su
incidencia y evolucion.

MATERIAL Y METODOS

Se realizé un andlisis retrospectivo, de una
base de datos de pacientes que presentaron una
endoftalmitis, ya fuera endégena, postraumati-
ca o postquirirgica entre febrero de 1996 y
abril de 2009 en el drea correspondiente al
Hospital Universitario Nuestra Sefior de La
Candelaria (HUNSC) que incluye a dicho hos-
pital, el Hospital de Ofra y siete centros con-
certados. Se estudid la edad, sexo, centro de
procedencia, tipo de endoftalmitis (postquirtr-
gica, enddgena, postraumdtica); cronologia;
germen causante aislado mds frecuentemente,
el tratamiento realizado en cada una de ellas,
asi como su evolucién y desenlace.

RESULTADOS

Se identifican 69 pacientes, 41 hombres
(59.42%) y 28 mujeres (40,58%). La edad
media de los pacientes fue de 72,44 con una
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desviacién estandar de 9,63, siendo la de las
mujeres de 72,6 con 4,56 de desviacion y la de
los hombres de 73,2 con una desviacion de
13,01 por lo que vemos que existe una mayor
variabilidad en cuanto a la edad en los hom-
bres. Los pacientes fueron intervenidos en
diferentes centros de nuestra &drea: 33
(47,83%) en HUNSC, 17 (24,64%) en Hospi-
tal (H) O., 6 (8,69%) en H. de L. G., 3(4,35%)
enH.de L. C., 3 (4,35%)en H. S., 1 (1,45%)
enlaC.C., 1(1,45%)enH.R.y 5 (7,25%) no
presentaban cirugia oftalmoldgica previa.

El antecedente mas frecuente entre las
endoftalmitis postquirdrgicas es la cirugia de
catarata [60 (85,5%) pacientes], con inciden-
cia similar en ambos ojos (31 OD y 28 OI).
Observamos 1 endoftalmitis tras una querato-
plastia a los 11 dias de cirugia, en la cual hay
que afiadir a la cirugia otra agente causal, ya
que el paciente presentaba absceso corneal
con cultivo positivo para Enterococo faecalis.
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Se observaron 2 endoftalmitis tras cirugia de
glaucoma (1 de ellas crénica a los 8 meses de
la cirugia). 3 (4%) pacientes presentaron
endoftalmitis end6gena, coincidiendo con lo
descrito en la literatura representando entre
un 2% y un 8% de todas las endoftalmitis
(6,7). 2 pacientes presentaron endoftalmitis
tras perforacidon postraumadtica y 1 tras una
dlcera corneal sobreinfectada (fig. 1).

Analizando las endoftalmitis tras cirugia de
catarata, el 77% procedian de nuestro hospital
y el 33% restante fueron remitidas a nuestro
centro. Si observamos el nimero de endoftal-
mitis por aflo éste oscila entre 4 y 8 por afio
(fig. 2), existiendo un pico de incidencia en
1998 y otro en 2003, y se aprecia un periodo
silente a partir del 2005. En cuanto a la distri-
bucioén por sexo, el 58,33% (35) eran hombres
y no hubo diferencias entre nimero de ojos
derechos o izquierdos, asi como tampoco en
la edad. En el periodo comprendido entre el
afio 2000 y 2009 se han intervenido 9.044
ojos en el HUNSC, detectando 22 endoftalmi-
tis, 3 tras cirugfa extracapsular y 19 tras faco-
emulsificacion, siendo esta ultima técnica la
mds realizada en los Gltimos afios. Esto nos da
una incidencia de 0,24% de los dltimos 10
afios. Si clasificamos las endoftalmitis por
centro (HUNSC y H.O.) se observa como
antes del 2000 hay mds frecuencia de endof-
talmitis en el HUNSC tras cirugia extracapsu-
lar que en Ofra, asi como un pico en el
HUNSC en 1998 (fig. 3). También podemos
observar como a partir del 2005 desaparecen
las endoftalmitis tras cirugia de catarata, con
una excepcidén en 2009 con la aparicién de
una endoftalmitis en la que tras valorar al
paciente, €ste presentaba diversos factores de
riesgo que podian haber contribuido a su apa-
ricién (diabetes, inmunodepresion, didlisis y
una caida con cirugia por fractura de miembro
superior en dias previos a su diagndstico).

El 65% de todas las endoftalmitis registra-
das en nuestra drea fueron diagnosticadas
dentro de la primera semana tras la interven-
cién (fig. 4).

En cuanto al origen microbioldgico, se
cultivaron solamente 24 (34,78%) muestras
de pacientes: un exudado corneal en el que
creci6 Enterococco faecalis, 7 (29,16%)
muestras de humor acuoso, siendo 4
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(57,14%) negativas, en 2 (28,57%) se aislo6 el
S. Epidermidis, y en 1 (14,29%) Acremo-
nium un hongo filamentoso muy agresivo e
infrecuente dentro de las patologias oculares.
Se cultivaron 7 (29,17%) muestras de humor
vitreo, 1 (14,3%) negativo, 1 Streptococo (St)
Mutans, 1St Mitis, 1 St Viridans, 2 (28,57%)
S. Epidermidis, 1 Céndida Albicans (coinci-
diendo ésta con un paciente que presentaba
endoftamitis enddgena). Se enviaron 3
(12,5%) lentes intraoculares al Servicio de
Microbiologia en las que se identificé una
Gamella spp y un Estreptococo Viridans y en
una no crecié germen alguno. 6 muestras fue-
ron tomadas de conjuntiva: 4 (66%) fueron
negativas y en 2 crecié el S. Aureus.

La vitrectomia posterior con inyeccion de
Vancomicina intravitrea fue el tratamiento de
eleccion en un 68,11% (47 ojos) del total, a
15 (32,61% de las vitrectomias) de estos
pacientes se le extrajo también la lente intrao-
cular en el mismo acto quirdrgico. En 16
(23,19%) pacientes se optd por tratamiento
médico tépico e intravenoso, en uno de ellos
se realizé lavado de cdmara anterior y se apli-
¢6 Vancomicina intracamerular. En 2 (2,9%)
pacientes se realizd vitrectomia anterior con
extraccion de lente y en 4 (5,8%) pacientes se
realizé un enucleacion como primera actitud
terapéutica.

En cuanto a la evolucién (n=29), 6
(20,69%) pacientes fueron sometidos a enu-
cleacion, 2 (6,89%) evolucionaron hacia Ptisis
Bulbi, 3 (10,34%) presentaron desprendimien-
to de retina y 18 (62,07%) presentaron una
buena evolucién o una agudeza mayor de 0,01.

DISCUSION

Es fundamental conocer la epidemiologia
de las patologias oculares de nuestra drea y en
este caso en concreto, de las endoftalmitis para
asi poder evaluar, corregir y mejorar nuestra
praxis clinica habitual, estableciendo medidas
profilacticas, diagndsticas y pautas de actua-
cion que nos ayude a disminuir lo maximo
posible la incidencia de las endoftalmitis.

Para un correcto estudio epidemioldgico es
imprescindible una adecuada recogida y codi-
ficaciéon de datos de la patologia a estudiar

W 0-3 dias

W 4-7 dias

m 8-15 dias
W 15-30 dias

¥ 1-3 meses
m3-6

¥ 6-12 meses

¥ 13-18 meses

(etiologia, antecedentes personales, interven-
cion) para facilitar de esta forma su posterior
analisis. Por tanto, una buena medida seria
establecer un protocolo de recogida de datos
estandarizado aplicable a toda nuestra drea, en
la que se incluyan todas las variables de inte-
rés dentro del campo de las endoftalmitis.

La endoftalmitis postquirdrgica tras cirugia
de catarata es la causa mds frecuente de
endoftamitis en nuestra drea. La incidencia de
las mismas se mantuvo constante hasta que se
produjo un descenso de é€sta tras la adopcion
de las nuevas medidas de profilaxis antibioti-
ca tras la cirugia de catarata, mediante la
introduccién de la Cefuroxima intracamerular
a partir del 2004, debido a la participacién de
nuestro centro en el estudio multicéntrico de
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la European Society of Corneal and Refracti-
ve Surgery (ESCRS) (9,10). En nuestro estu-
dio, destaca un aumento del nimero de endof-
talmitis en 1998 en el HUNSC, coincidiendo
todas en el mismo periodo de tiempo, por lo
que se procedi6 al cierre de quir6fano y tras
un andlisis bacteriolégico se llegé a la conclu-
siéon de que fue debido a contaminacién de
aire por unas obras en drea cercana a los qui-
réfanos. Por lo tanto, ante un brote de endof-
talmitis se debe extremar la vigilancia de las
instalaciones, desde los sistemas de ventila-
cion, esterilizacion del material e incluso evi-
tar exceso de aparatos electrénicos en una
superficie reducida dentro del drea quirdrgica,
ya que un sobrecalentamiento también puede
generar aparicion de microorgasnismos.

Un alto porcentaje de los cultivos fueron
negativos, el germen mads frecuentemente ais-
lado fue el S. Epidermidis (4).

El 78% de las endoftalmitis registradas
surgieron durante las 2 semanas posteriores a
la cirugia, concentrandose hasta el 60% en la
primera semana. Dado que el tratamiento de
la endoftalmitis debe ser inmediato, conside-
ramos adecuado informar al paciente de la
importancia de acudir a un oftalmdlogo ante
pérdida brusca de visién, enrojecimiento o
dolor ocular, sobre todo si ocurre dentro del
primer mes tras la cirugia, asi como explicar-
les ciertas pautas de higiene.

En nuestro anélisis se detecté un predomi-
nio de sexo masculino un 60% del total,
como describe Hatch et als (11) en su estu-
dio, el cual también registré mayor endoftal-
mitis en hombres que mujeres, definiéndolo
como probable factor de riesgo, quizds debi-
do al menor cumplimiento terapéutico y de
pautas de higiene por parte de los hombres.

No debemos obviar ciertas limitaciones de
nuestro trabajo, ya que al tratarse de un estu-
dio retrospectivo existe un potencial sesgo de
infradocumentacion. Asi, sélo hemos tenido
acceso al 35% de informes microbiolégicos.
Dado la importancia de filiar el agente etiol6-
gico para la instauracién de un tratamiento
especifico, parece relevante la realizacion de
PCR, especialmente en aquellos cultivos que
hayan salido negativos.

Para finalizar, nuestra incidencia fue
0,24%, siendo ésta muy variable en los dife-

rentes trabajos publicados, sefialar que los
datos epidemiolégicos encontrados en nues-
tro estudio no difieren de los que podemos
encontrar en la literatura (4,5), en los que al
igual que en nuestra drea las endoftalmitis
mds frecuentes son las postquirtrgicas, y
dentro de éstas las secundarias a cirugia de
catarata, siendo el S.epidermidis el germen
mas frecuente dentro del bajo porcentaje de
cultivos positivos.

BIBLIOGRAFIA

1. Doft BH. The endophthalmitis vitrectomy study
(Editorial). Arch Ophthalmol 1991; 109: 487-9.

2. Miller J, et al. Acute-onset Endophthalmitis
after Cataract Surgery 2000-2004: incidence,
clinical settings and visual acuity outcomes after
treatment. AJO 2005; 139(6): 983-7.

3. Taban M et al. «Acute endophthalmitis follo-
wing cataract surgery: a systematic review of
the literature». Arch Ophthalmol 2005 May;
123(5): 613-20.

4. Mollan SP et al. Postcataract endophthalmitis:
Incidence and microbial isolates in a United
Kingdom region from 1996 through 2004. J Cat
Refract Surg 2007; 33: 265-8.

5. Ravindran RD et al. Incidence of post-cataract
endophthalmitis at Aravind Eye Hospital: out-
comes of more than 42,000 consecutive cases
using standardized sterilization and prophylaxis
protocols. J Cataract Refract Surg 2009 Apr;
35(4): 629-36.

6. Endophthalmitis Vitrectomy Study Group.
Microbiologic factors and visual outcome in the
endophthalmitis vitrectomy study. Am J Oph-
thalmol 1996; 122: 830-46.

7. Jackson TL, Eykyn SJ, Graham EM, Stanford
MR. Endogenous bacterial endophthalmitis: a 17
year prospective series and review of 267 repor-
ted cases. Surv Ophthalmol 2003; 48: 403-23.

8. Chee SP, Jap A. Endogenous endophthalmitis.
Curr Opin Ophthalmol 2001; 12: 464-70.

9. Prophylaxis of postoperative endophthalmitis
following cataract surgery: results of the
ESCRS multicenter study and identification of
risk factors. J Cataract Refract Surg 2007 Jun;
33(6): 978-88.

10. ESCRS study of prophylaxis of postoperative
endophthalmitis after cataract surgery: Prelimi-
nary report of principal results from a European
multicenter study. J Cataract Refract Surg 2006
Mar; 32(3): 407-10.

11. Hatch et al. Risk factors for acute endophthalmi-
tis after cataract surgery: a population-based
study. Ophthalmology 2009 Mar; 116(3): 425-30.

ARCH. SOC. CANAR. OFTAL., 2010; 21: 8-12



ARCH. SOC. CANAR. OFTAL., 2010; 21: 13-20 ARTICULO ORIGINAL

Bevacizumab intravitreo en la
enfermedad oclusiva venosa
retiniana

Intravitreal bevacizumab in retinal vein occlusion

ALONSO-PLASENCIA M, ABREU-GONZALEZ R2, ABREU-REYES P3

RESUMEN

Objetivo: Estudiar la epidemiologia de las oclusiones de vena de la retina (OVR) tanto de la
oclusién de la vena central de la retina (OVCR) como de la oclusion de rama venosa reti-
niana (ORVR) y analizar los resultados a corto plazo del tratamiento de esta patologia con
bevacizumab intravitreo.

Material y método: Estudio retrospectivo de pacientes con OVCR y ORVR, en los que reali-
zamos un andlisis de las siguientes variables: edad, sexo, patologias generales, habito taba-
quico y clinica de debut del caso (agudeza visual, edema macular presente o ausente y espe-
sor macular central medido con tomografia de coherencia éptica (OCT)).

Resultados: Encontramos 21 pacientes con una edad media de 53,7 afios, con igual proporcion
hombres /mujeres. El 68,18% eran hipertensos arteriales, el 22,73% eran diabéticos tipo 2,
el 36,36% eran fumadores y el 45,45% eran dislipémicos. La AV media de presentacion fue
de 0,22 y el espesor retiniano medio fue de 483,36 micras. El tiempo de seguimiento medio
fue de 7,9 meses. Ademads analizamos los nueve pacientes con OVR tratadas con bevacizu-
mab en nuestro servicio, €stos mejoraron la AV en 0,33 en las ORVR y 0,29 en las OVCR
y el espesor por OCT disminuy6 436,83 micras en la ORVR y 289 micras en OVCR. No
hubo complicaciones asociadas a estas inyecciones.

Conclusion: En pacientes con OVR encontramos que los factores de riesgo cardiovasculares
estdn presentes en un alto porcentaje de los casos. Este estudio retrospectivo sugiere que las
inyecciones intravitreas de bevacizumab pueden ser una alternativa eficaz y segura en el tra-
tamiento de esta patologia aunque se necesitan estudios prospectivos aleatorios que midan
los resultados a mas largo plazo.

Palabras clave: Bevacizumab, oclusion de la vena central de la retina, oclusion de rama veno-
sa retiniana, edema macular, epidemiologia.
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ABSTRACT

Objective: To study the epidemiology of retinal vein occlusion (OVR), both of central retinal
vein occlusion (CRVO) and branch retinal vein occlusion (BRVO). We also report the
authors’ experience after intravitreal bevacizumab in patients with this pathology.

Methods: Retrospective study of patients with CRVO and BRVO in which we conduct an
analysis of the following variables: age, sex, general diseases, smoking and clinical debut
of the case (visual acuity, macular edema present or absent and central macular thickness
measured by optical coherence tomography (OCT)).

Results: We found 21 patients with a mean age of 53.7 years, with equal proportion of
men/women. 68.18% were arterial hypertensive, 22.73% were diabetic type 2, 36.36%
were smokers and 45.45% were dyslipidemic. The mean VA at presentation was 0.25 and
the retinal thickness on average was 483.36 microns. The mean follow-up was 7.9 months.
In the OVR treated with bevacizumab visual acuity improved by 0.25, and thickness decre-
ased in BRVO 436.83 microns by OCT and 289 microns in CRVO. There were no compli-

cations associated with these injections.

Conclusion: In patients with OVR we found that cardiovascular risk factors are present in a
high percentage of cases. This retrospective study suggests that intravitreal injections of
bevacizumab may be an effective and safe alternative in the treatment of this pathology, but
prospective randomized studies are needed to measure longer-term results.

Key words: Bevacizumab, retinal central vein occlusion, branch retinal vein occlusion, macu-

lar edema, epidemiology.

INTRODUCCION

La oclusion de vena retiniana engloba los
conceptos de oclusion de vena central de la reti-
na (OVCR) y oclusién de rama venosa retinia-
na (ORVR). Esta patologia es la segunda causa
mas frecuente de baja vision debida a enferme-
dad vascular retiniana, después de la diabetes
(1). La oclusién de rama venosa es de dos a tres
veces mas frecuente que la central (2). General-
mente se produce por la formacién intraluminal
de un trombo aunque pueden existir otras cau-
sas como compresion externa o alteraciones de
la pared vascular, como las vasculitis (3).

Las causas fundamentales de disminucién
de la agudeza visual (AV) en la OVCR y en
la ORVR son el edema macular y la isquemia
retiniana (4). El tratamiento del edema macu-
lar secundario a obstrucciones venosas estd
en continua discusion.

En el edema macular secundario a OVCR
no hay ningin tratamiento que haya demostra-
do mejorar la AV de forma significativa (5).
En cambio, la fotocoagulaciéon con laser se

presenta como la tnica terapia basada en la
evidencia, mediante un ensayo clinico aleato-
rizado, para el tratamiento del edema macular
secundario a oclusiones de rama venosa (6).
La triamcinolona intravitrea también ha sido
utilizada para el tratamiento de esta patologia
(7). Sin embargo los beneficios de la triamci-
nolona han sido discutidos debido a la alta tasa
de cataratas subcapsulares posteriores y de
presiones oculares elevadas y glaucomas (7).

El bevacizumab es un farmaco que inhibe
el efecto del factor de crecimiento del endo-
telio vascular. En nuestro pais estd aprobado
como terapia del adenocarcinoma de colon
metastdsico y se prescribe para el tratamiento
de varias patologias oculares en forma de
«uso compasivo». Actualmente se estd pro-
poniendo como alternativa terapéutica para el
tratamiento del EM por enfermedad venosa
obstructiva (8).

El objetivo de este trabajo es describir la
epidemiologia de esta entidad y nuestra expe-
riencia en el tratamiento del EM por obstruc-
ciones venosas con bevacizumab.

ARCH. SOC. CANAR. OFTAL., 2010; 21: 13-20
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MATERIAL Y METODOS

Se ha realizado un estudio retrospectivo
intervencional, utilizando una base de datos
electrénica, de los pacientes con EM secun-
dario a enfermedad venosa retiniana valora-
dos de forma consecutiva por un mismo
oftalmélogo (RAG) en el Hospital Universi-
tario Nuestra Sefiora de La Candelaria de
Marzo de 2008 a Diciembre de 2009.

Estudiamos las siguientes variables epide-
mioldgicas: la edad y el sexo; factores de ries-
go cardiovascular: hipertension arterial, diabe-
tes mellitus tipo 2, dislipemia y hébito tabaqui-
co; y las clinicas: tipo de oclusion, ojo afecto,
agudeza visual, y estudio con OCT basal.

Asimismo realizamos un andlisis retros-
pectivo de los resultados obtenidos en el gru-
po de pacientes tratados con bevacizumab.
Los pacientes de este grupo, previamente fir-
mado el consentimiento informado, fueron
tratados con Avastin® intravitreo como terapia
de primera eleccién. Cada paciente fue some-
tido a un test de AV (en escala Snellen y con
la escala ETDRS), OCT y exploracién oftal-
moldgica completa. Los criterios de exclusion
fueron haber comenzado con otra terapia
(laser, triamcinolona intravitrea, u otro anti-
cuerpo anti-VEGF) y la negativa del paciente
a realizarse una inyeccién intraocular.

La administracién de bevacizumab intravi-
treo se realiz6 en quiréfano en condiciones de
asepsia, con una jeringa de insulina cargada
de Avastin« por el Servicio de Farmacia Hos-
pitalaria de nuestro Hospital. En todos los
pacientes se inyecté 1,25 mg/0,05 mL de
bevacizumab intravitreo via pars plana. Tras
el tratamiento se les prescribié 5 dias de tra-
tamiento antibiético con tobramicina.

Los pacientes fueron revisados al dia y a
las 4-6 semanas por el mismo oftalmélogo y
fueron reinyectados segtin su evolucion clini-
ca y tomogréfica.

RESULTADOS
Demogrificos

Encontramos un total de 21 pacientes y 22
ojos con el diagnéstico de oclusién de vena

retiniana valorados entre marzo de 2008 y
diciembre de 2009. La edad media fue de
53,7+10,81 afios (rango, 41 a 76 afios). El
54,55% (12) de los ojos eran de hombres y el
45,45% (10) eran de mujeres. De éstos 15
(68,18 %) estaban diagnosticados de HTA; 5
(22,73%) de diabetes mellitus tipo 2, 8
(36,36%) eran fumadores, y 10 (45,45%) dis-
lipémicos (tabla I).

Segun el tipo de oclusion las podemos cla-
sificar en 9 (40,9%) de OVCR y 13 de ORVR
(59,1%). En conjunto, encontramos la misma
frecuencia aproximadamente de ojos dere-
chos que de izquierdos 10/12.

La AV media de presentacion fue de
0,22+0,25 (Me 0,15) en Snellen vy
19,5+£17,56 (Me 16) letras en ETDRS. En
todos los pacientes encontramos EM por
encima de las 310 micras. La media del espe-
sor central retiniano medido por OCT fue de
483,36+109,61 micras (Me 476,5; rango, 311
a 768). El tiempo de seguimiento medio fue
de 7,94+5,97 meses (rango, 1 a 15).

Oclusion de vena central

La media de edad fue de 56,22+10,77 afios
(rango, 42 a 76). La distribucién por sexos
fue: 66,67% (6) hombres, y 33,33% (3) muje-
res. Un 66,67% (6) eran hipertensos, un
44,44% (4) diabéticos, un 55,55% (5) fuma-
dores y un 77,77% (7) dislipémicos. La AV
fue de 0,107+0,11 (Me 0,1) y 14,7£14,5 (Me
18) letras. El espesor retiniano central medio
fue de 524,11+119,5 micras (rango, 359 a
768) (Me 489).

Oclusion de rama venosa

Recogimos un total de 13 pacientes, de los
cuales 7 (53,84%) eran mujeres y 6 (46,15%)
eran hombres. La edad media fue de
57,38+11,25 afios (rango 41 a 72 afios).
Encontramos 9 (69,23%) de hipertensos, 1
(7,69%) diabético, 3 (23,07%) fumadores, y
3 (23,07%) eran dislipémicos. Las oclusiones
de rama fueron todas temporales siendo la
mas frecuente con un 69,23% la de rama tem-
poral superior. La AV media basal fue de

ARCH. SOC. CANAR. OFTAL., 2010; 21: 13-20
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Tabla I. Datos basales de los pacientes incluidos en el estudio

Id Edad Sexo HTA DM2 Fumador Dislipemia Tipo oclusion Ojo AV b ETDRSb EMb ECb (n
(anos) (decimal) (letras)
1 52 \% No No No No TS OD 0,8 50 Si 361
2 69 M Si No No Si TS OD 0.4 35 Si 331
3 76 \% Si Si Ex Si Central OD 0,001 40 Si 453
4 46 v Si No ? ? TS OD 0,1 4 Si 464
5 60 \% Si No Si Si Central OD 0,3 30 Si 615
6 54 M Si No Si No TS 01 0,63 45 Si 393
7 68 M No Si No No Central Ol 0,1 5 Si 549
8 52 M Si Si ? Si Central 01 0,2 20 Si 460
9 41 M Si No Si No TS OD 0,8 50 Si 311
10 57 \% Si No No No TS Ol 0,01 0 Si 542
11 48 \% Si No Si No TI (o)1 04 35 Si 351
12 72 M Si No No No TS OD 0,15 14 Si 503
13 42 \% No No Si Si Central OD 0,2 20 Si 449
14 56 v Si No Si Si Central 01 0,001 0 Si 575
15 69 M No No No Si TI AO 0,12 8 Si 572
16 69 M No No No Si TI AO 0,1 13 Si 572
17 45 \% No No Si Si Central (o)1 0,001 0 Si 489
18 54 M Si No No No TS 01 0,4 43 Si 432
19 44 \% ? ? ? ? TI OD 0,001 0 Si 540
20 50 \% Si No No No Central Ol 0,16 18 Si 768
21 57 M Si Si No Si Central (o)1 0,001 0 Si 359
22 71 \% Si Si No No TS Ol 0,12 7 Si 545

Id: niimero de identificacion en nuestro estudio, V: hombre, M: mujer, HTA: Hipertension arterial, DM2: diabetes mellitus tipo 2, TS: rama temporal superior, TI: rama
temporal inferior, OD: ojo derecho, OI: ojo izquierdo, AVb: Agudeza visual basal, ETDRSb: agudeza en escala ETDRS basal, EMb: edema macular basal, ECb: espeso-
res centrales retiniano por OCT en micras.

Fig. 1: Evolucion
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de las AV en los
pacientes con
ORVR en
tratamiento con
bevacizumab.

0,31+0,28 (Me 0,16) (22,76+19,26 letras; Me
14), y el espesor retiniano central medio fue
de 455,15+96,95 micras (rango 311 a 572;
Me 464).

Postinyeccion de bevacizumab

Nueve pacientes fueron evaluados después
de la inyeccién de bevacizumab intravitrea
con un tiempo de seguimiento medio de
10,11 meses. Seis de ellos con el diagndstico
de ORVR (tabla II) y tres con el de OVCR
(tabla III).

08 + —+—Paciente 1
—W—Paciente 2
06 + —d—Paciente 3

= Paciente 4

04 +— —«—Paciente S

=8—Paciente &
0,2 +

Basal 13Revisid

Después de la inyeccidn intravitrea, se rea-
liz6 en todos los casos una revision entre el
primer y tercer dia con exploracién en ldmpa-
ra de hendidura para detectar posibles com-
plicaciones precoces. La primera revision
con exploracién biomicroscépica completa,
retinograffa y OCT se practic6 en todos los
casos entre un mes y dos meses. En dicha
exploracién, segun el criterio del oftalmélogo
(RAG), se decidio si pasar a la observacién o
si era necesario realizar una nueva inyeccién
intravitrea. Siempre después de la nueva
inyeccion, se llevo a cabo un control entre el
mes y los dos meses. En caso de que se deci-
diera revision el intervalo de tiempo previsto
era de 4 meses (con un tiempo de variacion
sujeto a disponibilidad de las consultas). Sin
embargo todavia tenemos pacientes que toda-
via no han completado el tiempo y no se le ha
realizado esa segunda revision (por ejemplo,
paciente nimero 3 de la grafica 1 y tabla II).

Para los diagnosticados de ORVR, al final
de un tiempo de seguimiento de 7,83 meses
(Me 7), la media de mejoria de la AV fue de
0,32+0,3 (Me 0,4), (17,7£19,19 letras -Me
16-). La AV aumenté como minimo 3 lineas
en 4 ojos (66,66%) (gréfica 1). Tan sélo uno
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Tabla II. Datos de los paciente con ORVR en tratamiento con bevacizumab

Ngrifica Id TSe Edad Sexo  Tipo Ojo N.° Laser AV Letras EM OCT AV  Letras EM OCT

(meses) oclusion intravitreas basal basal basal (micras) final final final final
Paciente 1 2 8 69 M TS OD 1 No 04 35 Si 331 0,3 23 Si 379
Paciente 2 4 4 46 \'% TS OD 2 No 0,1 5 Si 464 0,5 38 Si 369
Paciente 3 11 2 48 v TI Ol 1 No 04 35 Si 351 1 55 No 206
Paciente 4 12 6 72 M TS OD 2 No 0,15 14 Si 503 0,3 22 Si 476
Paciente 5 18 15 54 M TS Ol 1 Si 04 43 Si 432 0,8 55 No 209
Paciente 6 19 12 44 v TI OD 1 No 0,001 0 Si 540 0,6 45 No 166

N grafica: Identificacion del paciente en la Grafica 1, Id: nimero de identificacion en nuestro estudio, TSe: tiempo de seguimiento en meses, V: hombre, M: mujer, TS:
rama temporal superior, TI: rama temporal inferior, OD: ojo derecho, OI: ojo izquierdo, AVbasal: Agudeza visual basal, ETDRSbasal: agudeza en escala ETDRS basal,
EMbasal: edema macular basal, EC basal: espesores centrales retiniano por OCT en micras, AVfinal: Agudeza visual final, ETDRSfinal: agudeza en escala ETDRS final,
EM final: edema macular final, EC final: espesores centrales retiniano final por OCT en micras.

Tabla III. Datos de los pacientes con OVCR en tratamiento con bevacizumab

Ngriafica Id TSe Edad Sexo  Tipo Ojo N.° Laser AV ETDRS EM EC AV ETDRSs EM EC

(meses) oclusion intravitreas basal basal basal (micras) final final final final
Paciente 1 8 7 52 M Central  OI 3 No 0,2 20 Si 460 0,3 23 No 288
Paciente 2 20 25 50 v Central  OI 3 No 0,16 18 Si 768 1 55 Si 293
Paciente 3 21 12 57 M Central  OI 1 No 0,001 0 Si 359 0,001 0 No 139

N grifica: Identificacién del paciente en la Grafica 2, Id: nimero de identificacién en nuestro estudio, TSe: tiempo de seguimiento en meses, V: hombre, M: mujer, HTA:
Hipertension arterial, DM2: diabetes mellitus tipo 2, TS: rama temporal superior, TI: rama temporal inferior, OD: ojo derecho, OI: ojo izquierdo, AVbasal: Agudeza visual
basal, ETDRSbasal: agudeza en escala ETDRS basal, EMbasal: edema macular basal, EC basal: espesores centrales retiniano por OCT en micras, AVfinal: Agudeza
visual final, ETDRSfinal: agudeza en escala ETDRS final, EM final: edema macular final, EC final: espesores centrales retiniano final por OCT en micras.

de los ojos perdié AV, debido al desarrollo de
un pseudoagujero macular (paciente ndimero
1 de la gréfica 1, Id 2 de la tabla IT). La media
del espesor retiniano central basal fue de
436,83 micras, y la media de reduccién del
grosor en 1 mes fue de 139,5 micras. En la
ultima valoraciéon de dichos pacientes la
reduccién media fue de 135,99+149,47
micras (Me 120). La media de inyecciones
intravitreas fue de 1,33+0,51. La paciente Id
18 (tabla II) requiri6 laser debido a la apari-
cion de dreas de isquemia 15 meses después
de su diagndstico.

Para las OVCR tratadas con bevacizumab
intravitreo (3 pacientes) el tiempo de segui-
miento fue de 14,66 meses (Me 12, minimo
de 7 meses). La AV mejor6 0,297+0,47 (Me
0,05), (13,34+20,55 letras —-Me 3-) (grafica 2
y tabla III). El espesor central medido por
OCT disminuyé en 289+222 micras. El
ndmero de inyecciones intravitreas empleado
fue de 3 en 2 pacientes (Id 8 y 20 de la
tabla III) y de una en el otro paciente (Id 21,
tabla III).

ARCH. SOC. CANAR. OFTAL., 2010; 21: 13-20
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Perfil de seguridad

Las inyecciones intravitreas de bevacizu-
mab fueron bien toleradas. En la revision del
dia posterior a la inyeccién del total de 15
inyecciones en 9 pacientes, encontramos solo
como complicaciones un 13,33% (2 pacien-
tes) de hiposfagmas y un 6% (1) de pacientes
con molestias leves. No encontramos casos
de endoftalmitis, desprendimientos de retina,
desgarros retinianos, catarata traumatica,
uveitis, hemorragia vitrea o efectos secunda-
rios sistémicos.
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DISCUSION

La OVR de forma tipica ocurre en pacientes
de mediana edad o mayores y con igual distri-
bucién de sexos tanto en las oclusiones centra-
les como en las de rama. Asi lo podemos
deducir de nuestros datos con una edad media
de 53 afos de forma global, y con un porcen-
taje hombres del 55% y de mujeres del 45%.

En cuanto a los factores de riesgo recogi-
dos, la literatura sefala la HTA como princi-
pal factor con mas de 64% de los pacientes
hipertensos (9). En nuestra serie encontramos
que el 68,18 % de los pacientes estaban diag-
nosticados de HTA. En algunos estudios se
relaciona la HTA no controlada con la recu-
rrencia de la OVR en el mismo ojo o en el
contralateral. La asociacién con la dislipemia
también ha sido estudiada (10), en nuestra
serie hasta un 45,45% de los pacientes, y un
77,77% de los pacientes con OVCR la pade-
cian. Segun las gufas de la Royal College of
Ophthalmologists de 2009, la diabetes melli-
tus se asocia con la OVR con un nivel de evi-
dencia B, quizd mds en relacién con el
aumento de los demds factores de riesgo car-
diovasculares (hasta el 70% de los diabéticos
son hipertensos). En cambio en otros estudios
la diabetes no se relaciona con la OVR (11).
En nuestra serie del total de OVCR hasta un
44% eran diabéticos, sin embargo, sélo un
7,69% de los pacientes con ORVR presenta-
ban DM 2.

La relacién con el habito tabaquico no estd
bien cuantificada en la literatura, lo que si es
cierto es que se sefiala como posible factor de
riesgo en alguna publicacion (12). En nuestra
serie hasta un 36,36% del total de pacientes
eran fumadores, y un 55,55% de los pacien-
tes con OCVR. Los pacientes con OVR
menores de 55 afios eran en mayor propor-
cién mds fumadores que los mayores de 55
anos.

En las agudezas visuales basales, en esca-
la Snellen encontramos que la media fue de
0,22 y en la escala ETDRS fue de 19,5 letras.
Si lo analizamos por grupos vemos como los
que presentaban peores AV basales eran los
pacientes con OVCR, con 0,1 de media. Esto
estd en consonancia con lo descrito por otros
autores (1,4).

Uno de los hallazgos més importantes del
estudio Central Retinal Vein Occlusion Study
(5), fue que ademads de la edad, el sexo y de
los factores de riesgo ya analizados, la AV
final después de una OVCR depende en gran
medida de la AV inicial, en su historia natural.

La disminucion de la AV estd en relacion
con el EM y con la isquemia macular (4). Por
ello lo cuantificamos con la OCT recogiendo
los datos de espesor de 1mm central encon-
trando edema macular en el 100% de los
pacientes que referian disminucién de la AV.
Sin embargo no existe una correlacién direc-
ta entre la AV basal y el grosor macular basal
segtn el estudio SCORE (13).

Para el edema macular secundario a OVCR
no hay ningin tratamiento que haya demostra-
do mejorar la AV de forma significativa (5).
Como ya habfamos comentado, la fotocoagu-
lacién en rejilla no produce ningtin beneficio y
no es recomendable en el EM secundario a
OCVR (4). Recientemente, un estudio pros-
pectivo ha demostrado que se puede mejorar el
prondstico visual de los pacientes con OVCR
con la inyeccién intravitrea de bevacizumab
con un periodo de seguimiento de seis meses
(14). En cuanto a la triamcinolona intravitrea,
un ensayo clinico multicéntrico, SCORE (15),
estd evaluando su seguridad, a largo plazo, y
su eficacia, comparando los resultados de
1 mg y 4 mg de dosis de triamcinolona intra-
vitrea sin conservantes frente a la observacion
en ojos con pérdida de visién asociada a EM
secundario a OVCR no isquémica. Los resul-
tados publicados concluyen que el uso de
triamcinolona intravitrea es superior a la
observacion y que la dosis de 1 mg tiene un
perfil de seguridad superior a la de la 4 mg.

Actualmente, en el EM secundario a
ORVR la fotocoagulaciéon en rejilla sigue
siendo el tratamiento estandar (2,15). Estu-
dios publicados sobre el uso de implantes
intravitreos de dexametasona en el tratamien-
to del edema macular secundario a oclusio-
nes de rama muestran aumentos de la AV tras
3 meses pero la mejoria se pierde a los 6
meses, ademds también se relaciona con
aumentos de la PIO (16).

En nuestro estudio retrospectivo sobre
efectos del bevacizumab sobre los pacientes
con OVR encontramos resultados alentadores
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en términos de mejorias anatémicas y funcio-
nales. Registramos mejorias tangibles de la
AV y disminucién de espesores retinianos de
hasta 289 micras de media en las OVCR.
Estos datos estdn a su vez en acuerdo con
resultados preliminares de estudios prospec-
tivos aleatorizados (17) y retrospectivos
recientes (18-20).

El bevacizumab intravitreo parece ser
seguro; sin embargo, es necesario realizar el
seguimiento de un nimero mayor de pacien-
tes y de mayor tiempo para excluir la posibi-
lidad de que este farmaco aumente la tasa de
efectos sistémicos adversos y mds concreta-
mente de accidentes tromboembdlicos.

Asimismo se muestra como una alternativa
segura al tratamiento de la OCVR, ya que no
presenta complicaciones operatorias ni pos-
toperatorias como la neurotomia 6ptica radial
(21), o la cirugia endovascular de la retina
(22). No presenta efectos secundarios de for-
macidn de catarata o aumento de PIO como
se ha observado tras las inyecciones intravi-
treas de triamcinolona (7,15,23).

En nuestro estudio retrospectivo encontra-
mos una muestra reducida de pacientes, 22
enfermos para el andlisis epidemioldgico y
nueve para el andlisis de los resultados del
tratamiento de Bevacizumab. Ello se debe a
que la incidencia de la OVR no es alta, aun-
que si es cierto que se trata de la segunda cau-
sa mds frecuente de baja visiéon debida a
enfermedad vascular retiniana. La incidencia
calculada en estudios poblacionales de 15
afios es de 0,5% en la OVCR y de 1,8% en la
ORVR (24). Es por ello, por el pequeiio
tamafio muestral del que disponemos, que no
podemos disefar un estudio que nos permita
calcular indices de relacion causa-efecto,
como seria un estudio de cohortes. Asumien-
do estas limitaciones, comparamos los por-
centajes de los principales factores de riesgo
cardiovasculares estudiados con los de otras
series.

En conclusién, este estudio retrospectivo
de pacientes con OVR sugiere que las inyec-
ciones intravitreas de bevacizumab pueden
ser una alternativa eficaz y segura en el trata-
miento de esta patologia aunque se necesitan
estudios prospectivos aleatorios que midan
los resultados a mds largo plazo.
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Roturas lineales de la membrana
de Descemet secundarias
a traumatismos obstétricos

Lineal ruptures of Descemet membrane due to
obstetric trauma

PINAR SUEIRO S', MARTINEZ FERNANDEZ R,
GIBELALDE GONZALEZ A?, MARTINEZ-ALDAY N°

RESUMEN

Objetivo y métodos: Las roturas traumaticas de la membrana de Descemet son poco frecuen-
tes y se asociaban a partos laboriosos y al empleo de forceps, aunque pueden darse en par-
tos normales. Revisamos dos casos.

Resultado y conclusiones: El primer caso se da en un parto instrumentado con ventosa y el
segundo en un parto normal. Ambos presentaban un intenso edema corneal difuso que
mejora con tratamiento conservador de soluciones hiperosméticas. No constituyen una
emergencia dado su cardcter autorresolutivo, debiendo si prestar mds atencién a una correc-
ta planificacién de seguimiento de estos pacientes en prevision del riesgo incrementado de
ambliopfa.

Palabras clave: Membrana de Descemet, férceps, opacidades corneales, traumatismo obstétrico.

ABSTRACT

Aim and methods: Lineal ruptures of Descemet membrane are not very frequent and are asso-
ciated to intense labours and the use of forceps, although they can also appear in normal
labours. We present two cases.
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Results and conclusions: The first case appears after a vaccum extraction and the second one
after a normal labour. The two cases presented an intense difuse corneal edema that impro-
ved clinically with conservative treatment using hyperosmotic solutions. They must not be
considered an emergency, but we must really pay attention to a correct planning of the
follow-up of these patients to prevent the increased risk of ambliopy.

Key words: Descemet membrane, forceps, corneal opacities, obstetric trauma.

INTRODUCCION

Las roturas traumadticas de la membrana de
Descemet son una causa rara de opacidad
corneal congénita. Aunque se han descrito en
partos normales, éstas van a presentarse con
mas frecuencia en partos laboriosos o tras el
empleo de férceps. Como consecuencia de
estas roturas, tipicamente verticales u obli-
cuas (1), se produce un edema corneal difuso.

Asi, los principales signos clinicos oftal-
moldgicos al nacimiento son el edema corneal
y palpebral, debido al traumatismo generado
por la pala mal ajustada del férceps.

CASO CLINICO 1

Recién nacida pretérmino, con 31 semanas
de edad gestacional (1.* gemelo), con historia
de instrumentacién en el parto con ventosa.
Nace en estado cianético requiriendo ventila-
cion con ambu durante 30 segundos con oxi-
geno mediante mascarilla que va siendo dis-
minuido progresivamente hasta suspenderlo a
los 15 minutos de vida.

Se objetiva al nacimiento un intenso ede-
ma corneal en el ojo derecho, con tres roturas
lineales de la membrana de Descemet verti-
cales. El didmetro corneal horizontal/vertical
es de 8/8 mm y la presion intraocular son de
18 mm Hg en ambos ojos (fig. 1).

No existian alteraciones apreciables en el
ojo izquierdo.

Nuestra paciente fue tratada con pomada
antiedema de cloruro sédico al 5% 2 veces al
dia durante el primer mes hasta la total reab-
sorcion del edema y fue seguida posterior-
mente en consultas externas de oftalmologia
pedidtrica con pautas variables de oclusién en
el ojo izquierdo, presentando actualmente a

los 4 afios de edad una agudeza visual mejor
corregida con E de Snellen de 0,5 en el ojo
derecho (-2, -7 x 15°) y 1 en el ojo izquierdo
(+1,50, 1,50 x 150°). La paciente porta len-
tes de contacto y actualmente estd a la espera
de practicar queratotomias arcuatas para dis-
minuir el astigmatismo en el ojo derecho.

CASO CLINICO 2

Recién nacido con 27 semanas de edad
gestacional que presenta tras el parto una
opacificacion corneal difusa en el ojo dere-
cho, asociada a leve edema palpebral dere-
cho, asi como hematomas multiples en tron-
co y extremidades superiores.

En la historia clinica destaca un parto por
cesdrea consecuencia de la presentacion
podélica, y la presencia de un sindrome de
distress respiratorio con apnea y bradicardia
que remontan tras ventilacion con mascarilla
e intubacion con presién positiva, requirién-
dose, asimismo, la administracion de una
dosis de surfactante intratraqueal de 120 mg.

En el estudio biomicroscépico destacaba el
edema corneal difuso en el ojo derecho y una
rotura de la membrana de Descemet ocupan-
do el didametro vertical de 12 a 6, asi como
una intensa hiperemia conjuntival, sin evi-
dencia de perforacion corneal. No se objeti-
varon sinequias iridianas ni opacidades cris-
talinianas aparentemente, a pesar de la difi-
cultosa valoracién de la cdmara anterior. Los
didmetros corneales vertical y horizontal eran
de 8 y 8 mm, respectivamente y la presién
intraocular era de 20 mm Hg (fig. 2).

No se conseguia una correcta visualizacién
del fondo de ojo, por opacidad de medios.

La ecografia ocular es normal en ambos
ojos, encontrando en ambos casos didmetros
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anteroposteriores de 14 mm y transversales
de 13 mm.

El estudio biomicroscépico y funduscépi-
co del ojo izquierdo era normal.

Se trat6 a la paciente con pomada antiede-
ma con cloruro sédico al 5% cada 12 horas,
apreciandose ya claramente la progresiva
reabsorcidn del edema corneal a las 3 sema-
nas de iniciado el tratamiento (fig. 3).

DISCUSION

Epidemiologia

Los traumatismos corneales durante el par-
to son una causa poco frecuente de opacida-
des corneales congénitas. Rezende y cols.
describen a través de una serie de 47 pacien-
tes con opacidades corneales a la anomalia de

ARCH. SOC. CANAR. OFTAL., 2010; 21: 21-26

Fig. 1: Caso
clinico 1: A:
Edema palpebral
secundario al
empleo de ventosa
durante el parto;
B: Edema corneal
difuso en el ojo
derecho; C:
Transparencia
corneal a los 4
afios de edad, con
estrias en la
membrana de
Descemet y
astigmatismo
como secuelas.
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Fig. 2: Caso
clinico 2: Rotura
lineal vertical de

la membrana de
Descemet con
edema corneal
difuso secundario.

Fig. 3: Caso
clinico 2: Aumento
de la
transparencia
corneal con
persistencia de
edema central
adyacente a la
rotura vertical en
la membrana de
Descemet.
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Peters como la principal causa de opacidad
corneal congénita (40,3%), seguida de la
esclerocérnea (18,1%), dermoides (15,3%),
glaucoma congénito (6,9%), microftalmia
(4,2%), ocupando la udltima posicién las cau-
sas traumaticas y metabdlicas, constituyendo
entre las dos el 2,8% de los casos presentados

Q).

Patofisiologia y clinica

La rotura de la membrana de Descemet se
produce tipicamente cuando una de las palas
de los forceps se ajusta sobre el reborde orbi-
tario inferior y comprime el globo ocular
contra el techo de la drbita. Este tipo de lesio-
nes en el parto se pueden producir, de forma
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similar, no asocidndose al empleo de férceps,
durante partos con un trabajo aumentado,
compresiones del globo ocular contra super-
ficies Oseas prominentes anormales en el
canal del parto, o por el uso de ventosa (3).

El anillo de Schwalbe, en el limite de la
membrana de Descemet es relativamente
ineldstico, siendo el origen de las roturas de
la membrana de Descemet. Asi, la compre-
sion en sentido infero-superior produce un
acortamiento de este eje corneal, con lo que
el diametro horizontal se agranda, originando
la rotura de la membrana Descemet vertical,
asociandose invariablemente a la alteracién
endotelial subyacente. Asi, aunque existen
descritas roturas de la membrana de Desce-
met horizontales asociadas al empleo de f6r-
ceps, la orientacion mas habitual es vertical u
oblicua (1).

Diagnoéstico diferencial

El diagnéstico se confirma asociando los
signos oftalmoldgicos observados con una

historia compatible, en cuanto al empleo de
forceps durante el parto, u otro tipo de trau-
matismos obstétricos. Entre los signos mads
importantes a destacar se encuentran la pre-
sencia de un edema corneal difuso, roturas
lineales verticales u oblicuas en la membrana
de Descemet, edema palpebral y la presencia
de laceraciones cutdneas proximas al reborde
orbitario del ojo afecto y la regién occipital
contralateral, sugestivas de la mala adapta-
cién del forceps.

Es importante hacer un buen diagndstico
diferencial con otro tipo de patologias, que
pueden producir opacidades corneales al
nacimiento como son las generadas por
algunas anomalfas corneales congénitas
(queratoglobo, queratocono, anomalia de
Peters, esclerocoOrnea, distrofia
endotelial/estromal hereditarias congénitas,
distrofia polimorfa posterior), glaucoma
congénito, enfermedades sistémicas que
cursan con opacidades corneales (mucopoli-
sacaridosis, mucolipidosis, cistinosis), y
patologias de causa infecciosas (rubeola y
sifilis congénitas) (tabla 1).

Tabla I. Diagnostico diferencial opacidades corneales al nacimiento

Entidad

Signos

Diagnéstico

Queratoglobo

Queratocono posterior
circunscrito
Anomalia de Peters

Esclerocérnea

Glaucoma congénito

Mucopolisacaridosis/
Mucolipidosis

Dermoide corneal

Distrofia endotelial
hereditaria congénita

Distrofia estromal
hereditaria congénita

Distrofia polimorfa
posterior

Rubéola congénita

Sifilis congénita

Cornea fina + hiperlaxitud articular + esclerdtica azul +

hipoacusia neurosensorial

Uno o mas defectos posteriores con afectacion estromal

y endotelial

Opacidad estromal post central +/- bandas adherentes
de iris * catarata

Opacidad vascularizada generalizada (mds en periferia)
uni/bilat + cérnea plana

Opacidad generalizada uni/bilat. + cérnea agrandada +
estrias Haab horizontales

Opacidad difusa bilateral

Lesion bien delimitada, inferotemporal, queratinizada

Opacidad difusa bilateral y engrosamiento corneal
Opacidad difusa bilateral estromal, sin engrosamiento

Opacidad difusa bilateral con aumento del grosor corneal,
con bandas /vesiculas endoteliales

Opacidad de espesor variable uni/bilateral

Opacidad de espesor variable uni/bilateral

Anamnesis + Exploracion + estudio sistémico
(descartar Ehler-Danlos VI)

Anamnesis + Exploracion (Banda posterior en

descemet y excrecencias posteriores +/- banda posterior)
Anamnesis + Exploracion

Anamnesis + Exploracion + descartar manifestaciones
sistémicas

Exploracién (1@ corneal + PIO) Rotura traumética mb.

Descemet Edema corneal generalizado + estrias

verticales Anamnesis (M trabajo de parto, férceps,

ventosa) + Exploracion

Edad de presentacién (6 semanas: mucolipidosis I'V;
Hurler: 6 meses; Scheie: 12-24 meses) + Exploracion
+ Bioquimica + Biopsia conjuntival

Anamnesis + Exploracion (asociado a Goldenhar)

Anamnesis y anteced. familiares (AD/AR) + Exploracion
Anamnesis e historia familiar (AD) + Exploracién

Anamnesis (AD) + Exploracién
Anamnesis + Exploracién (asociacion con catarata,

microftalmia, miosis, iritis, glaucoma, retinopatia)
Anamnesis + Exploracion (retinopatia)

AD: Autosémico Dominante; AR: Autosémico Recesivo; uni: unilateral; bilat: bilateral; @: didmetro.
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Manejo

El edema corneal observado en la fase agu-
da no es una emergencia, ya que habitual-
mente es autolimitado en varias semanas (4).
La rotura endotelial mejora lentamente
durante las 4-5 semanas posteriores con un
recrecimiento sobre la lesion hasta la cober-
tura completa del defecto, siendo por ello
caracteristico el polimegatismo, pleomorfis-
mo de estos pacientes, generdndose también
en esta zona una membrana de Descemet
tipicamente mds ancha que en cérneas nor-
males.

Son distintos los tratamientos iniciales que
habitualmente se emplean para estos estadios
de edema agudo, como corticoides topicos
para reducir la inflamacién si €sta es impor-
tante, ciclopléjico, soluciones hiperosmoti-
cas, e incluso oclusiones compresivas. Todas
estas medidas deben asociarse invariable-
mente a seguimiento estrecho cada 1 6 2
semanas, hasta la desaparicién completa del
edema corneal, y una vez alcanzada una
situacién estable, seguimiento cada 3-6
meses (5).

Debido a las peculiaridades corneales de
estos pacientes, entre las posibles secuelas
que debemos controlar en el seguimiento
sucesivo, destacan una mayor predisposicion
al edema estromal y epitelial, neovasculariza-
cién corneal, ambliopia deprivacional y ani-
sometropica por el astigmatismo inducido,
fotofobia, epifora y dolor crénico.

En pacientes en edad infantil, con amblio-
pia profunda, el tratamiento con oclusiones
puede suponer, en nuestra experiencia, un
efecto muy beneficioso, evitando en la gran
mayoria de los casos tener que recurrir a pro-
cedimientos quirdrgicos corneales.

Aquellos pacientes con astigmatismos
irregulares importantes pueden beneficiarse
del empleo de lentes de contacto rigidas gas
permeable, siempre bajo supervision de un
oftalmdlogo, debido al riesgo incrementado
de desarrollar edema corneal.

Por dltimo, y de forma excepcional, en
casos de leucomas corneales residuales
importantes, la queratoplastia penetrante
puede considerarse una opcién terapéutica.
La decisién en este tipo de casos nunca va a

ser facil, y s6lo debe hacerse cuando la fami-
lia y los médicos implicados estdn prepara-
dos para la dedicacion de tiempo y esfuerzo
que va a exigirles, considerando el riesgo
aumentado de rechazo de injerto corneal que
presentan los nifios, asi como la ambliopia y
el astigmatismo postquirtirgico que debere-
mos tratar.

Conclusiones

Son numerosas las causas que pueden pro-
ducir opacidades corneales al nacimiento.
Algunas de éstas pueden estar a asociadas a
la presencia de roturas en la membrana de
descemet, con etiologias diversas, como los
traumatismos por forceps, trabajos de parto
prolongados, traumatismos contusos, quera-
tocono y glaucoma congénito. El diagndstico
correcto es fundamental para la pronta ins-
tauracion de un tratamiento eficaz, evitando
errar en el manejo inicial del cuadro.

En los dos casos aqui presentados, el
correcto diagndstico, basandonos en los sig-
nos oftalmolégicos tipicos y la historia clini-
ca, nos permiten optar por una actitud tera-
péutica conservadora con soluciones antiede-
ma, debiendo si prestar mds atencién a una
adecuada planificacion de seguimiento de
estos pacientes en prevision de posibles com-
plicaciones posteriores, como ambliopia o
descompensacion corneal.
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Placa capsular anterior en catarata
pediatrica: estudio ultraestructural

Anterior capsular plaque in pediatric cataract:
ultrastructural features

ABREU JA', MENDEZ R?, CAPOTE E?,
AGUILAR JJ3

RESUMEN

Caso clinico: Paciente var6n de 12 afios de edad, diagnosticado de catarata congénita nicleo
zonular bilateral, con rapida evolucién a catarata total en ojo derecho. En la cirugia no se
puede completar la capsulorrexis anterior con cistitomo diatérmico, siendo necesario el uso
de tijeras. El estudio histopatoldgico del fragmento capsular extraido demuestra la presen-
cia de una placa compuesta por la propia cdpsula, y por un tejido conectivo fibroso fuerte-
mente adherido que induce el plegado de la misma.

Discusion: La formacion de la placa capsular puede estar en relacién con una diferenciacion
mesenquimal del componente epitelial subcapsular, posiblemente inducido por un trauma-
tismo deportivo contuso.

Palabras clave: Catarata, pedidtrica, congénita, traumatismo, placa capsular, cirugia, lente
intraocular.

SUMMARY

Case report: 12-year-old male patient with diagnosis of nuclear congenital cataract, with a fast
evolution into total cataract in his right eye. During surgery the anterior capsulorrexis could
not be completed by means of a diatermic cystotome, and scissors were needed. The his-
topathological study of the extracted capsular fragment with immunohistochemical techni-
ques showed a plaque made up by the capsule itself and a tight adherece of fibrouse con-
nective tissue which caused its folding.
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Fig. 1: Pliegues

en la cdpsula
anterior

observados tras la
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tincion con azul
tripdn (vision
blue®).

Discussion: The development of the capsular plaque can be associated with the evolution of
connective tissue in the subcapsular epithelial compound. It could be the result of bruised

sport traumatism.

Key words: Cataract, pediatric, congenital, traumatism, capsular plaque, surgery, intraocular

lens.

INTRODUCCION

Las cataratas en la edad pedidtrica suponen
un reto para el oftalmdlogo por dos motivos:
la cirugia y la rehabilitacion visual posquirtr-
gica. A pesar de los avances en el tratamien-
to quirtirgico, contindan siendo la causa prin-
cipal de ambliopfia irreversible (1).

Es importante reconocer si nuestros
pacientes presentan una catarata congénita
(diagndstico en el recién nacido), causa
importante de ambliopia, o una catarata evo-
lutiva (diagnéstico en los primeros meses de
vida), con mejor prondstico visual. En ambos
casos, la informacién que nos proporcionen
pediatras y padres es fundamental.

No es fécil decidir cudndo una catarata
evolutiva es quirdrgica; debemos valorar la
edad del paciente, densidad y morfologia de
la misma, si es bilateral, agudeza visual lejos-
cerca, sin olvidarnos nunca de la valoracion
global del sujeto (2).

Frecuentemente descubrimos prequirdrgi-
camente caracteristicas morfoldgicas de las
cataratas desconocidas en exploraciones pre-
vias, que obligan a improvisar variantes en la
técnica quirdrgica.

CASO CLINICO

Paciente varén de 12 afios de edad, que acu-
de de urgencia a nuestro hospital refiriendo dis-
minucién de la agudeza visual (AV) en el ojo
derecho (OD). Refieren sus padres que estd
diagnosticado de catarata congénita bilateral
desde la edad de 5 afnos, manteniendo una agu-
deza visual (AV) corregida que para su oftal-
mologo aln no requiere tratamiento quirtirgi-
co; comentan que el acudir a urgencias es por-
que desde hace «unos dias» le notan la pupila
del OD «blanca», sin constancia de lesion trau-
matica previa. No se conocen antecedentes
personales de patologia sistémica de interés.

La exploracién oftalmoldgica inicial fue la
siguiente: AV corregida OD percepcion y
proyeccién de luz y ojo izquierdo (OI) 0,8;
motilidad extrinseca e intrinseca normales; la
biomicroscopia muestra en OD una catarata
completa y en OI catarata nuclear zonular
incipiente; la presion intraocular (PIO) es de
9 mmHg en OD y de 10 mmHg en OI; el fon-
do de ojo es inexplorable en OD siendo nor-
mal en OI; la ecografia ocular del OD no
muestra patologia del segmento posterior.

Programamos cirugia de la catarata del OD
mediante la técnica quirtrgica protocolizada
en nuestro servicio para las cataratas pediatri-
cas: capsulorrexis (CCC) diatérmica anterior,
extraccion de la catarata mediante aspiracion
con alto vacio, CCC diatérmica posterior,
vitrectomia anterior e implante de lente
intraocular (LIO) plegable endosacular.

Intraoperatoriamente observamos, tras tin-
cién capsular con azul tripan (Visién Blue®),
como la cdpsula presenta pliegues (fig. 1) que
dificultan completar la CCC anterior con cap-
sulotomo diatérmico, al existir una adheren-
cia de la misma a un tejido fibroso que impi-
de el corte. Continuamos la cirugia no reali-
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zando la CCC posterior, y tras implantar una
LIO (SN60WF, Alcon Laboratories, Fort
Worth, Texas) en el saco capsular. completa-
mos la CCC anterior mediante técnica bima-
nual 23-gauge con material de Grieshaber®
(Alcon Laboratories, Fort Worth, Texas)
(fijacién con pinza introducida por la para-
centesis de servicio y tijera por incision prin-
cipal) (fig. 2), completiandose la cirugia sin
otra incidencia. La porcién de tejido extraido
se remite al Servicio de Anatomia Patoldgica
que informa: «fragmento de cdpsula anterior
del cristalino homogénea, de grosor regular,
sin componente epitelial lineal asociado
(fig. 3), debajo de la cual existe tejido conec-
tivo fibroso con bandas coldgenas irregulares
o paralelas a la cdpsula (fig. 4), entre las que
se sitian elementos celulares fusiformes que
resultan positivos para técnicas inmunohisto-
quimicas de pancitoqueratina (fig. 5) y
vimentina (fig. 6). Negatividad para CD34».
La evolucién posquirtirgica cursa sin inciden-
cias consiguiéndose una AV corregida de 1,0.

DISCUSION

La catarata total en la edad pediétrica pue-
de asociarse a sindrome de Down, alteracio-
nes metabdlicas, herencia autosémica domi-
nante, traumatismos (1). Nuestro paciente
practica fitbol, por lo que pudo sufrir una
contusién en el OD en dias previos, que jus-
tificarfa una ripida evolucién de la catarata
preexistente. El traumatismo desencadenaria
la alteracién del metabolismo del cristalino
implicando inicialmente al nicleo, la corteza
y a las células epiteliales, sufriendo estas un
proceso de activaciéon con formacién de
matriz coldgena (transdiferenciacién mesen-
quimal) (3) inducida por proteinas desnatura-
lizadas del propio cristalino. La hipétesis se
sustenta en la doble tincién inmunohistoqui-
mica del componente celular de la placa
fibrosa, y en la negatividad para CD34 que
descarta una procedencia de elementos vas-
culares; posteriormente se afectaria la capsu-
la anterior sufriendo un proceso de plegado
inducido por el tejido conectivo fibroso a la
que estd adherida. Otras posibles etiologias
quedaron descartadas.
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Fig. 2: Se
completa la CCC
anterior mediante
técnica bimanual
(fijacion con pinza
introducida por la
paracentesis de
servicio y tijera
por incision
principal).

Fig. 3: Placa
fibrosa anterior
con cdpsula de
cristalino y tejido
conectivo denso
que incluye
elementos
fusiformes (H-E x
400).

Fig. 4: Se
demuestra la
trama coldgena
fibrilar densa que
forma la placa
fibrosa.
Tricromico de
Masson (x 400).

Fig. 5: Las
células de tipo
fibrobldstico que
se encuentran en
la placa fibrosa
son positivas para
citoqueratina

(x 400).
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Fig. 6: Las células
de tipo
fibrobldstico que
se encuentran en
la placa fibrosa
son positivas para
vimentina (x 400).
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El estudio histopatolégico de la cédpsula
anterior muestra las mismas caracteristicas
descritas en la casuistica de Johar et al (3).

Las cataratas en edad pedidtrica tienen
caracteristicas especiales y su manejo quirdr-
gico es distinto a las del adulto (4). Conside-
ramos que deben tratarse en servicios con
unidades especializadas en esta cirugia (5),
que dispongan de los recursos humanos y téc-
nicos necesarios para afrontar posibles
imprevistos perquirdrgicos, como ocurrié
con nuestro caso, que requirié modificar la

técnica estandar al presentar una placa fibro-
sa capsular anterior que necesité de corte
mediante tijeras para su extraccion.
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CASO CLINICO

Queratitis por Fusarium. A proposito
de dos casos

Fusariun keratitis. Two cases report

GABC]A CABRERA R, CABRERA LOPEZ F', FERRANDO GOMEZ R?,
RODRIGUEZ MELIAN L', DE ASTICA CRANZ C', RENONES DE ABAJO J,
CARDONA GUERRA P?

RESUMEN

Caso clinico: Presentamos dos casos clinicos de queratitis por Fusarium. Ambos fueron refrac-
tarios al tratamiento con antifingicos topicos y sistémicos, requiriendo, finalmente cirugia.
El caso 1 tuvo diseminacidn intraocular y fue eviscerado y el caso 2 recibié una querato-
plastia.

Discusion: La queratitis fingica sigue siendo actualmente una patologia dificil de tratar y diag-
nosticar. Si no se consigue mejoria a pesar del tratamiento, existe un riesgo elevado de dise-
minacién intraocular causando endoftalmitis. Los tratamientos actuales no han conseguido
tener una adecuada efectividad en la mayoria de los casos.

Palabras clave: Queratitis fungica, Fusarium solani, voriconazol.

ABSTRACT

Case report: We report two cases of Fusarium Keratitis. Despite continued topical and syste-
mic antifungal treatment both of them required surgery procedures. Case 1 had intraocular
involvement so evisceration was performed and case 2 required a penetrating keratoplasty.

Discussion: Fungal keratitis is still a pathology difficult to diagnose and treat. If not success-
fully treated, it can progress into the eye causing endophthalmitis. Current treatment
options are far from optimal.

Key words: Fungal keratitis, Fusarium solani, voriconazole.
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Fig. 1: Infiltrado
corneal con anillo

Fig. 2: Infiltrado
central y satélites
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inmunoldgico.

e hipopion.

INTRODUCCION

Las queratitis fingicas son una de las cau-
sas menos frecuentes pero graves de infec-
cién ocular. Los factores de riesgo que se han
asociado a su aparicién son traumatismos con
material orgdnico contaminado, cirugia ocu-
lar, tratamiento prolongado con esteroides
topicos, uso de lentes de contacto contamina-
das y patologia de superficie ocular previa (1-
3). Ademds, los pacientes con diabetes,
enfermedad granulomatosa crénica, VIH y
transplantados son mads susceptibles de pade-
cer queratitis fingicas tras traumatismos (4).

Los agentes causales aislados mds frecuen-
tes de queratitis flingica son Fusarium,
Aspergillus y Candida.

Las especies de Fusarium que con mas fre-
cuencia se han aislado en infecciones huma-
nas han sido, en orden decreciente: F. solani,
F. oxysporum y F. moniliforme. Entre las espe-
cies de Fusarium, el Fusarium solani es el
mads virulento, debido a su capacidad de gene-
rar resistencias a muchos antifingicos (4).

La toxicidad del Fusarium se debe a su
micotoxina y su capacidad de replicarse a
35 °C. A nivel ocular puede penetrar a través
de la membrana de Descemet intacta hasta la
camara anterior (2,5).

CASOS CLINICOS
Caso 1

Varén de 63 afos de profesion protésico
dental que acude de urgencias por intenso
dolor y edema palpebral de dos dias de evo-
lucién en su ojo derecho. El dia anterior
habia acudido a su Centro de Salud con la
misma sintomatologia y tras diagnosticarle
ucera corneal fue tratado con pomada oculos
epitelizante® y oclusién. Refiere haber tenido
un episodio autolimitado de sensacién de
cuerpo extrafio hacia 2 semanas. El paciente
presenta como antecedentes personales aler-
gia a 4cido acetil salicilico, hipertension arte-
rial, diabetes mellitus insulino-dependiente
(DMID) de 20 afios evolucién y accidente
cerebrovascular (ACV) hace 6 afos.

A su llegada su agudeza visual de su ojo
derecho (OD) era movimiento de manos y en
ojo izquierdo (OI) 20/20. El examen con lam-
para de hendidura del ojo derecho muestra un
infiltrado en cdrnea central de 3 X 3 mm con
bordes difusos, extension a estroma, desepi-
telizacidn, anillo inmunolégico, hipopion
I mm y flare. Se aprecia reflejo rojo del fon-
do de ojo y la ecografia es normal (fig. 1).

Se hace raspado corneal, toma de muestras
de fondo se saco conjuntival y se envian a
microbiologia donde se procesan para la rea-
lizacién de un Gram y se cultiva en agar-cho-
colate y agar Sabouraud.

Ante la sospecha de infeccién por hongos
tratamos al paciente con coliros reforzados
de vancomicina, ceftacidima y voriconazol
horarios. Al 5.° dia obtenemos los resultados
del cultivo, donde crecié Fusarium solani. A
la exploracion el infiltrado estd mds denso.
Dos dias mds tarde el infiltrado ha aumenta-
do de tamafio y llega a limbo (fig. 2). Se deci-
de ingresar al paciente para tratamiento con
voriconazol sistémico a razén de 400 mg
cada 12 horas las primeras 24 horas y 200 mg
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cada 12 horas como dosis de mantenimiento.
Recibimos los resultados del antimicrograma
que ponen de manifiesto sensibilidad al vori-
conazol. Dos semanas mas tarde el infiltrado
ocupa por completo la cérnea, llegando a
limbo 360 grados (figs. 3a, 3b y 3c). La cor-
nea central se perfora y ante la afectacion de
todo el segmento anterior y dada la mala evo-
lucién se decide eviscerar. Se envian las
muestras para cultivo y estudio de niveles de
voriconazol en vitreo. En el cultivo crece
Fusarium solani y en humor vitreo las con-
centraciones de voriconazol eran de
1,3 ng/mL llegando en suero a niveles de
2,2 ng/mL (rango terapéutico).

Fig. 3a.

Caso 2

Varén de 69 afios que acude de urgencias
por dolor y disminucién de agudeza visual en
ojo derecho de 4 dias de evolucioén tras trau-
matismo con madera. Como antecedentes
personales presenta DMIN de 8 afios de evo-
lucién, ambliopia en OD y retinopatia diabé-
tica tratada con fotocoagulacién en ambos
ojos. A la exploracién presenta agudeza
visual de movimento de manos en OD y
20/20 en OI. La exploracioén con lampara de
hendidura pone de manifiesto la presencia de
un abceso corneal central, anillo inmunoldgi-
co, hiperemia conjuntival intensa y ausencia
de hipopion. La exploracién del fondo de ojo
es normal (fig. 4). Se toman muestras de ras-
pado corneal y se envian a microbiologia. A
su vez, dada la alta sospecha de infeccion por
hongo por el antecedente de traumatismo con
material organico y el aspecto biomicrosco-
pico del absceso se decide instaurar trata-
miento con voriconazol tépico y colirios de
vancomicina y ceftacidima reforzados. Ade-
mas, se ingresa al paciente para administrarle
200 mg de voriconazol cada 12 horas intrave-
nosos. A los 7 dias de tratamiento el paciente
empeora, presentando un aumento del tama-
fo del infiltrado e hipopion (fig. 5). Los
resultados del cultivo son negativos y se deci-
de realizar una biopsia corneal en cuyo estu-
dio no se aislan microorganismos. En contro-
les posteriores el cuadro sigue empeorando y
se solicita una cérnea a la unidad de trans-

Fig. 3b.

Fig. 3c: Melting
paracentral
superior.

Fig. 4: Infiltrado
central.
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Fig. 5: Infiltrado
con aumento de
tamaiio 'y
presencia de
hipopion.

Fig. 6: Queratitis
central con
infiltrado satélite
que amenaza
limbo e hipopion
1/4.

Fig. 7: Aspecto de
la cornea tras
queratoplastia

penetrante.
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plantes (fig. 6). Ante la imposibilidad de con-
firmar el origen de la infeccidon se decide
tomar una muestra de cimara anterior (cuyos
resultados posteriores fueron negativos) y
administrar voriconazol subconjuntival. Al
30 dia recibimos una cérnea donante y se rea-
liza la queratoplastia penetrante sin compli-
caciones. En el postoperatorio inmediato se
observa fibrina en camara anterior, siendo el

resto de la exploracion normal (fig. 7). Al 5.°
dia tras el transplante se observa una recidiva
del infiltrado en la cérnea receptora superior
que en dias posteriores va avanzando hacia la
cornea donante a pesar del tratamiento con
voriconazol oral y tdépico que el paciente
habfa mantenido tras la cirugia. En este
momento obtenemos los resultados del estu-
dio microbiolégico de la cérnea que se habia
analizado tras la queratoplastia donde se ais-
16 un Fusarium pendiente de tipificar (figs.
8a, 8b y 8c). Actualmente, el paciente estd en
seguimiento y pendiente de respuesta a trata-
miento tras la recidiva.

DISCUSION

La queratitis micdtica es una de las patolo-
gias oculares de mas dificil manejo.

La queratitis por Fusarium solani es la
infeccién ocular fungica mds frecuente en
climas tropicales y subtropicales. El principal
factor de riesgo para su desarrollo es un trau-
matismo ocular (3-7).

Los signos de infeccién suelen aparecer
entre 2 y 5 dias tras el traumatismo inicial,
siendo los mas comunes enrojecimiento con-
juntival, dlcera corneal, infiltrado corneal con
desepitelizacion, flare, infiltrados satélites,
hipopion, adelgazamiento corneal, anillo
inmunoldgico y placas endoteliales (5).

Tras la toma de muestras mediante raspado
corneal y cultivo en medio agar chocolate y
agar Sabouraud sin cicloheximida a 27 °C
podemos obtener resultados en unos 3-4 dias
de media. Algunos hongos requieren un
periodo de incubacién de 3 semanas para su
identificacion (4). Una de las complicaciones
en el abordaje de las queratitis por hongos
radica en la dificultad de confirmar el diag-
ndstico mediante los resultados del cultivo,
ya que en ocasiones los hongos filamentosos
tienden a proliferar en el estroma corneal
posterior, siendo pricticamente imposible
obtener muestras con rendimiento diagnésti-
co mediante raspado o biopsia corneal (8).
Probablemente esta era la razén por la que en
nuestro segundo caso clinico no pudimos
identificar ninglin microorganismo hasta que
se estudid la cornea del paciente tras la que-
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ratoplastia penetrante, donde tras 3 semanas
crecié un Fusarium.

Existen métodos diagndsticos mas rapidos
para la deteccion de hongos como son la
reaccion en cadena de la polimerasa (PCR) y
el uso del microscopio confocal, teniendo
como inconveniente que no estin disponibles
en la mayoria de los centros donde existe mas
incidencia de infeccién por hongos.

Entre los agentes antifiingicos mas comun-
mente utilizados estan los polienos (nistatina,
natamicina y anfotericina B), los azoles
(ketoconazol, fluconazul, itraconazol, mico-
nazol, vorizonazol y posiconazol) y alilami-
nas (terbinafina).

Debido a su baja toxicidad la natamicina
topica (Natacyn, Alcon, Fort Worth, Texas,
USA) estd considerada por muchos como el
tratamiento de primera eleccion en las quera-
titis por hongos filamentosos (3,5,7). Sin
embargo, su eficacia estd limitada por su
pobre penetracion corneal, por lo que estaria
indicada en queratitis filamentosas superfi-
ciales no severas (9,10). Como no est4 dispo-
nible en Espafia es necesario soliciarla a tra-
vés del Servicio de Medicamentos Extranje-
ros del Ministerio de Sanidad y Consumo. En
caso de necesidad inmediata de tratamiento
tenemos como opciones la administracién de
fluconazol o voriconazol tépico.

Para facilitar la penetracion de los colirios
y disminuir la carga fingica se puede desbri-
dar el epitelio corneal e incluso recurrir a la
queratectomia lamelar.

En queratitis graves con importante hipo-
pion es recomendable asociar un antifiingico
sistémico como anfotericina B, fluconazol o
voriconazol. El vorizonazol tiene la ventaja
de producir pocos efectos adversos sistémi-
cos, siendo el mas frecuente la visién borrosa
transitoria inicial reversible durante la prime-
ra semana de tratamiento (11). La dosis de
carga es de 400 mg cada 12 horas durante las
primeras 24 horas siguendo una dosis de
mantenimiento de 200 mg cada 12 horas. En
algunos articulos publicados se propone
como arma terapéutica de primera linea por
la buena respuesta tras su administracion (1)
Hariprasad y colaboradores concluyeron que
la administracion oral de voriconazol conse-
guia dosis terapéuticas sistémicas e intravi-

treas tras estudiar muestras vitreas de 14
pacientes previamente tratados (10,12).

Como alternativas al tratamiento tépico y
sistémico con voriconazol, hay descritos
casos en la literatura en las que se ha admi-
nistrado intracamerular (10ug/0,1 ml) e intra-
vitrea (100-200 ng/01 ml) con resultados
variables (2,4,10).

Gao y colaboradores describieron la segu-
ridad de la administracién de voriconazol
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Fig. 8a: Infiltrado
corneal profundo
con flare, tyndall
2+ y sinequia
posterior a las 1V.

Fig. 8b.

Fig. 8c.
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intravitrea y concluyeron que altas dosis de
voriconazol (25 ng/ml o menos) no resultaron
toxicas en la retina de rata segtin los resulta-
dos anatomopatoldgicos y de los electrorreti-
nogramas (13).

Nuestro paciente del caso 1 desarrollé una
endoftalmitis por Fusarium solani refractaria a
tratamiento con voriconazol sistémico y topico
a pesar de presentar susceptibilidad in vitro y
niveles terapéuticos en sangre y humor vitreo.

En la literatura hay descritos dos casos en los
cuales el uso de voriconazol no fue efectivo:

Marangon y colaboradores, en un estudio
sobre la sensibilidad al voriconazol en las
keratitis fingicas, descubrieron que a pesar
de haber mostrado sensibilidad in vitro a
voriconazol, el uso del mismo no fue capaz
de controlar la infeccién en dos pacientes uno
con queratitis por Fusarium y otro por Colle-
totrichum (11).

Verma y colaboradores describieron un
caso de un paciente que tras desarrollar una
keratitis por Fusarium solani tras LASIK y
ser tratado con varios antiftingicos, entre
ellos voriconazol oral, requiri6 hasta tres
queratoplastias con pobre vision residual (8).

Los tratamientos actuales disponibles para
infecciones micéticas no han conseguido ser
lo suficientemente eficaces. Ello se debe, en
gran parte, a la combinacién de varios facto-
res como las caracteristicas del crecimiento
de los hongos, el diagnéstico casi siempre tar-
dio, la discreta efectividad de los agentes anti-
flingicos y su pobre penetracion en los tejidos.

Por todo ello en casos en los que hay una
mala evolucién tendremos que recurrir a la
cirugia, ya que el riesgo de extensién intrao-
cular y desarrollo de endoftalmitis es, en
estos casos, muy alto (2,5,11). Se han pro-
puesto varios tipos de intervencién para el
tratamiento de las queratitis flingicas, desde
la desbridacién simple, a la queratoplastia
lameral, recubrimiento conjuntival, o quera-
toplastia penetrante. Este ultimo estd consi-
derado como tratamiento de eleccién cuando
haya una invasién corneal profunda.

Durante la queratoplastia se aconseja irri-
gar la cdmara anterior con fluconazol 0,2% o
voriconazol antes de extraer la cornea conta-
minada. En queratitis mayores de 8 mm o si
existe proximidad al limbo es recomendable

abrir la conjuntiva y retraerla (peritomia), lo
que nos permitird determinar si la infeccién
invade la esclera. Algunos autores recomien-
dan hacer una iridectomia para evitar glauco-
ma secundario por el probable desarrollo de
fibrina postquirdrgica (14,15).

Sen-E Ti et al (16) en un revisiéon de 92
pacientes con queratitis infecciosa aguda tra-
tada con queratoplastia encontraron que la
queratoplastia precoz tenia una tasa de éxito
aceptable. Sin embargo, en aquellos casos
con infiltrados mayor a 9 mm en los que se
hizo una escleroqueratoplastia (injertos
mayores de 11 mm con transplante total o
subtotal de limbo) sélo 6 de los 27 cérneas
permanecieron sanas tras el sexto mes. Estos
resultados se deben a la extensa drea de infec-
cién, la inflamacién postoperatoria cronica y
el glaucoma secundario que presentaban los
pacientes.

En el postoperatorio tras la queratoplastia
se recomienda administrar antifingicos y
antiinflamatorios no esteroideos (AINESs)
topicos 4 veces al dia. Los corticoides no
deben usarse salvo que haya inflamacion
severa. Ademds, se aconseja continuar con
tratamiento antifingico sistémico durante, al
menos, los primeros 20 dias posteriores a la
cirugia. Si no hay signos de recurrencia tras
las primeras 2 semanas se puede afiadir una
dosis baja de esteroides topicos (fluorometo-
lona) dos veces al dia e ir incrementando la
frecuencia si evoluciona bien. Una alternativa
a los corticoides después de la cirugia es la
ciclosporina A al 2% 4 veces al dia las prime-
ras semanas (14-16).

En muchas ocasiones se produce recidiva
en el transplante. Los factores de riesgo de
recurrencia tras queratoplastia son: presencia
de hipopion, perforacion corneal, afectacion
de cornea limbar o diseminacién de la infec-
cién al cristalino tratada mediante extraccion
extracapsular.

Si existe recidiva tras la queratoplastia
deberemos tratar al paciente con antiflingicos
tépicos y sistémicos de forma enérgica recu-
rriendo, si es necesario, a la administracion
intracamerular, subconjuntival o intravitrea.
Si a pesar del tratamiento no conseguimos
controlar la infeccién no debe demorarse el
tratamiento quirdrgico.
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Geria y colaboradores proponen la exci-
sién corneal parcial y recubrimiento conjun-
tival de la zona con recidiva (en este caso si
el infiltrado no es profundo y su diametro es
menor de 2 mm). En infiltrados mayores de
2 mm o muy profundos tendremos que recu-
rrir a una segunda queratoplastia penetran-
te (17).

En ocasiones no se puede disponer de una
cérnea cuando lo necesitamos. Y-F Yao et al
proponen el uso de coérneas criopreservadas
(contraindicadas para queratoplastia Gptica
por presentar déficitl de células endoteliales)
en las queratitis de origen fungico.

La media de duracién de las cérneas crio-
preservadas es de 9,5 meses a —20 °C en una
solucién balanceada que contiene penicilina,
neomicina y anfotericina B (18).

Consideran esta opciéon mds rentable por
diversos motivos: la cdrnea criopreservada
carece de células endoteliales, por lo que no
es necesario tratamiento inmunosupresor pos-
tquirdrgico, lo que disminuye el riesgo de
reactivacion de la infeccién. Ademds, nos per-
mite mantener la integridad del globo ocular
mientras se enfria el proceso inflamatorio,
pudiendo realizar una queratoplastia Gptica
con mds garantias en un segundo tiempo (18).

Como conclusién, ante cualquier infeccién
fingica el diagndstico y tratamiento precoz
son criticos de cara a controlar la patologia.
Si existe mala evolucién a pesar del trata-
miento antiflingico es necesario realizar una
queratoplastia cuanto antes para evitar la
invasion escleral o la extension intraocular,
ya que cuando esto ocurre las posibilidades
de control de la infeccién y recuperacién
visual son muy pobres.
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Reconstruccion de la superficie
ocular tras causticacion grave
por acido

Ocular surface reconstruction after severe acid
chemichal ocular burns

ALVAREZ MARIN J', RODRIGUEZ GIL R2, ACOSTA ACOSTA B2,
ALONSO PLASENCIA M?

RESUMEN

Caso clinico: Presentamos el caso de una mujer de 33 afios de edad que sufrié una caustica-

cién ocular severa. Tras multiples injertos con membrana amnidtica y una queratoplastia
para la correccién de una udlcera corneal refractaria, se realizé un procedimiento quirdrgico
multiple en el mismo acto quirtrgico (queratoplastia penetrante, facoextraccién con
implante de lente en cdmara posterior, aloinjerto limbar, injerto de membrana amnidtica e
inyeccion de antiVEGF diferida) para la reconstruccion de la superficie ocular, que se
encontraba seriamente afectada.

Discusion: Las causticaciones oculares deben considerarse una patologia muy grave que afec-

ta a la superficie ocular y que puede deteriorar seriamente la funcién visual. En aquellos
casos con una superficie ocular gravemente comprometida asociada a una insuficiencia lim-
bar, puede ser necesario la realizacién de un transplante limbar que aporte la cantidad nece-
saria de células madre para una correcta regeneracion del epitelio corneal. El aloinjerto de
limbo obtenido de un donante caddver puede ser una alternativa a considerar en pacientes
con el ojo adelfo afectado. En los casos de causticaciones graves resulta imprescindible la
reconstruccion global de todas las estructuras dafiadas para conseguir un correcto funciona-
miento de la superficie ocular que sea viable a largo plazo.

Palabras clave: Causticacion ocular, insuficiencia limbar, reconstruccién de superficie ocular,

aloinjerto corneal-limbar.
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Reconstruccion de la superficie ocular tras causticacion grave por dcido

ABSTRACT

Case report: We present the case of a woman aged 33 who suffered a severe chemical ocular
burn. After several unsuccessful amniotic membrane transplantations and a keratoplasty,
we realized a surgical multiple procedure in the same surgical act (penetrating keratoplasty,
facoextraccién with implant of lens in posterior chamber, limbal allograft and amniotic
membrane transplantation and injection of antiVEGF deferred) for the reconstruction of the

ocular surface which was seriously affected.

Discussion: The ocular burns must be considered to be a very severe pathology that concerns
the ocular surface and that they can impair seriously the visual function. In those cases with
a severely compromised ocular surface associated to limbal deficiency may require the cre-
ation of a limbal transplantation to provide the necessary amount of stem cellas for proper
regeneration of the corneal epithelium. The limball allograft obtained of cadaveric donor
can be an alternative to considering in patients with the adelfo eye affected. In cases of seve-
re caustic burns results indispensable the global reconstruction of all damaged structures to
ensure proper functioning involved in the smooth functioning of the ocular surface.

Key words: Ocular burn, insufficiency limbal, reconstruction of ocular surface, corneal-limbal

allograft.

INTRODUCCION

Las causticaciones oculares constituyen
una patologia muy grave que puede afectar a
la totalidad de la superficie ocular y, en casos
muy severos, a todo el globo ocular. Por lo
general, las causticaciones por dcido suelen
ser menos agresivas que las generadas por
alcali, aunque existen algunos casos en los
que pueden generar un daflo muy severo e
indistinguible del generado por élcali.

La lesion fundamental que produce el dci-
do suele ser una tlcera corneal de complejo
tratamiento. Existen situaciones en las que se
ven dafiadas las células madre de la cornea,
pudiendo producir un defecto epitelial per-
manente de la cérnea y evolucionar hacia una
metaplasia escamosa, perdiéndose la transpa-
rencia corneal repercutiendo gravemente en
la funcién visual. En esos casos estarian indi-
cados procedimientos reparativos de la super-
ficie ocular que afecten a la cérnea y aporten
células madre. Asi podria efectuarse una que-
ratoplastia combinada con injertos limbares,
ya sea del mismo paciente (autotrasnplante
ipsi o contralateral) o de donantes caddveres
(alotransplante), pudiendo asociar un recu-
brimiento con membrana amnidtica para con-
trolar el proceso inflamatorio, evitando una

cicatrizacion excesiva con perdida de trans-
parencia del injerto.

Finalmente, para alcanzar un resultado ade-
cuado, se deben corregir todas las situaciones
asociadas que puedan alterar el correcto fun-
cionamiento de la superficie ocular, como
anomalias en la estabilidad palpebral, el esta-
do de la secrecidn y drenaje lagrimal...

CASO CLINICO

Presentamos el caso de una mujer de 33
afios, sin antecedentes personales de interés y
de grupo sanguineo O+, que fue remitida a
nuestra consulta tras sufrir una quemadura
con dcido tricloroacético tres horas antes. La
paciente indicé que una vez se produjo la que-
madura realiz6 un lavado abundante con agua
y posteriormente se trasladé a nuestro centro.

La agudeza visual fue de percepcién y pro-
yecciéon de estimulos luminosos en ambos
ojos, aunque su determinacion fue compleja
por el intenso dolor, fotofobia y blefarospas-
mo que presentaba la paciente.

En la exploracién se constaté hiperemia
mixta, quemosis, desepitelizacion conjuntival
con desepitelizacion corneal central en ojo
izquierdo (OI) y desepitelizacién corneal
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Fig. 1: Ulcera
corneal amplia
llegando a los
bordes de la
queratoplastia.

Fig. 2: Ulcera
corneal con
hipopion de 2 mm.

40

total en ojo derecho (OD). En este ojo se
aprecié importante necrosis limbar que per-
mitia la visualizacién de las empalizadas de
Vogt con coloracion negruzca. La determina-
cién de la presion intraocular y el estudio de
fondo de ojo no fueron posibles por el estado
de la paciente.

Ante el diagndstico de causticacién ocular
grave por écido tricloroacético se realizd irri-
gaciéon profusa con suero fisioldgico, con
limpieza de restos titulares necrdticos
mediante hemostetas e ingreso para trata-
miento tépico y sistémico antibidtico y
antiinflamatorio. El curso clinico a lo largo
del ingreso en su OI fue satisfactorio, produ-
ciéndose la epitelizacion de la cérnea y recu-
perando progresivamente la agudeza visual,
que alcanz6 valores finales de 0,8.

En cambio, la evolucion de la udlcera cor-
neal en el OD resulté torpida y se mostrd
refractaria al tratamiento. Por ello, a los 8
dias del ingreso se decidi6 efectuar un recu-
brimiento con doble capa de membrana
amnidtica para recubrir el defecto epitelial,

colocando la membrana basal de la misma
orientada hacia el defecto de la superficie
ocular, y suturdndola a esclera con puntos
sueltos de nailon 10/0.

A lo largo de los siguientes 3 meses, per-
sistié la desepitelizacion corneal central en su
OD, a pesar de la instauracién de tratamiento
tépico con colirio de suero autélogo al 20%.
Por este motivo se volvid a intervenir hasta
en tres ocasiones mas, mediante la coloca-
cién de nuevos recubrimientos de membrana
amnidtica. En una de esas intervenciones se
efectud una correccién de distiquiasis de par-
pado inferior mediante tarsotomia longitudi-
nal a nivel de linea gris, con electrdlisis de
foliculos pilosos e inyeccién de dcido hialu-
rénico como expansor entre las lamelas ante-
riores y posteriores del parpado.

A los 10 meses del evento inicial la pacien-
te presentd una ulcera corneal amplia con
necrosis (melting), con adelgazamiento central
importante e intensa vascularizaciéon superfi-
cial y profunda. Ante esta situacion se efectud
una queratoplastia penetrante en caliente de 7-
7,5 mm, en la que el injerto procedia de un
donante cadaver con grupo sanguineo O—.

En los siguientes 8 meses que siguieron a
la queratoplastia, la paciente volvié a presen-
tar diversas desepitelizaciones centrales reci-
divantes en el OD que afectaban al centro del
eje visual, con edema corneal y una progresi-
va opacificacién cristaliniana, que acabd
determinando la formacién de una catarata
cértico-nuclear.

Por ultimo, 20 meses después del evento
inicial y, coincidiendo con un proceso viral, la
paciente se presentd con una marcada hipere-
mia, con una amplia ulcera corneal central
(que practicamente alcanzaba los bordes del
injerto corneal) (fig. 1), hipopién de 2 mm,
con una marcada vascularizacion de los mar-
genes de la queratoplastia previa y catarata
cortico-nuclear (fig. 2). Ante el fracaso de la
viabilidad del injerto corneal previo se decide
actuar de urgencia y se indica la realizacién
de nueva queratoplastia, a la que se afiadieron
diversos procedimientos quirtirgicos:

1. Perilimbotomia y Queratectomia super-
ficial limbar a 2 mm de cdérnea clara con
impregnaciéon con Mitomicina C (0,002%)
durante 3 minutos.
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2. Extraccion del injerto corneal previo.

3. Facoextracciéon manual a cielo abierto
con implante de lente en saco capsular.

4. Queratoplastia en caliente 8,5-9 mm,
procedente de donante caddver con grupo
sanguineo O+.

5. Aloinjerto limbar 240° (2 semilunas)
procedente de la pieza quirtirgica obtenida
del mismo donante cadédver del que se extra-
jo la cérnea, suturado a esclera mediante pun-
tos sueltos de nailon 10/0.

6. Doble recubrimiento con membrana
amnidtica de toda la superficie ocular, con
membrana basal orientada hacia la superficie
ocular, suturada mediantes puntos sueltos de
nailon 10/0.

A lo largo de la intervencion quirdrgica se
administré un bolo intravenoso de metilpred-
nisolona de 500 mg, seguido de una dosis de
mantenimiento de 1 g/kg/dia con pauta
reductora progresiva. Asimismo, se instaurd
tratamiento inmunosupresor con ciclosporina
A, a dosis de 300 mg/dia, por el elevado ries-
go de rechazo, al haber efectuado un trans-
plante alogénico vascularizado.

El resultado postoperatorio de esta inter-
vencion resultd excelente, y ya desde el des-
prendimiento de la membrana amnidtica a los
10 dias de la intervencidn, la agudeza visual
alcanz6 valores de 0,1 (0,4 con estenopeico).
Tanto el injerto corneal como el limbar mos-
traron buen aspecto y buena adaptacién al
lecho receptor (fig. 3).

Al mes de esta intervencion quirtrgica
multiple se detecté una incipiente vasculari-
zacion corneal superficial y profunda en la
region del injerto corneal temporal-inferior
como signo de incipiente rechazo. Por esta
razén se decidié la administraciéon de una
inyecciéon de Avastin® (Bevacizumab) sub-
conjuntival y estromal en las zonas de pene-
tracion de la neovascularizacién corneal.

En la actualidad, tras 6 meses del procedi-
miento reconstructor de la superficie ocular,
la paciente posee una agudeza visual corregi-
da de 0,7 (con refraccién -7 x 47; +5 D). En
la exploracién destaco la ausencia de hipere-
mia, con un injerto limbar con excelente
aspecto y bien adaptado al lecho receptor
(fig. 4), con un botén corneal transparente
con algtin pliegue en Descemet sin signos de

rechazo, con atenuacion de la neovasculari-
zacion preexistente, con una pseudofaquia
correcta (fig. 5). A lo largo de todo este tiem-
po, la paciente ha mantenido un tratamiento
tépico ciclopléjico, antibidtico, lubricante
(colirio de suero autélogo y lagrimas artifi-
ciales) y antiinflamatorio esteroideo, acom-
paiado por ciclosporina A (300 mg/dia) para
controlar el elevado riego de rechazo (con
evaluacion continua de sus posible efectos
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Fig. 3: Situacion
tras el
desprendimiento
de la membrana
amnidtica a los 10
dias de su
colocacion.
Correcta
adaptacion de los
aloinjertos limbar
y corneal.

Fig. 4: Estado
actual de la
superficie ocular
tras 6 meses del
proceso
reconstructivo
muiltiple.

Fig. 5: Estado
actual tras 6
meses del proceso
reconstructivo:
aloinjerto limbar
bien adaptado,
cornea clara con
algtin pliegue en
Descemet, sin
signos de
neovascularizacion
y pseudofaquia
correcta.

41



ALVAREZ MARIN J, et al.

42

secundarios mediante analiticas seriadas de
control de hemograma, perfil leucocitario,
bioquimica con perfil hepético y renal).

DISCUSION

Las causticaciones oculares representan,
por lo general, una patologia poco frecuente
en nuestro medio y son, en la mayoria de los
casos, de cardcter banal (1). Ahora bien, exis-
ten casos en los que, por la naturaleza de la
sustancia implicada, puede constituir una
patologia dramdtica para la integridad ocular
y un reto desde el punto de vista de la actua-
cion del oftalmdlogo.

El dafio que la sustancia quimica sea capaz
de generar va a depender del tipo de sustan-
cia (dcido o dlcali), de su potencia, del volu-
men o del tiempo de contacto. Asi, las que-
maduras oculares mds graves se suelen origi-
nar por dlcali, por su mayor capacidad de
penetraciéon en el ojo (2), debido a su alta
solubilidad en lipidos y su escasa unién a
proteinas. Los dcidos suelen generar menor
dafio, aunque en ciertas ocasiones de prolon-
gada exposicidn y en las causticaciones por
dcido fluorhidrico el dafio puede ser indistin-
guible al generado por dlcali (3).

Existen gran cantidad de manifestaciones
asociadas a las quemaduras oculares por sus-
tancias quimicas. Asi, el paciente suele refe-
rir importante dolor, lagrimeo, fotofobia y
blefarospasmo, por irritacién de los termina-
les nerviosos corneales, aunque en determi-
nadas circunstancias el dafio es tan grave que
se puede producir destruccién de estos termi-
nales nerviosos y estas manifestaciones no se
producen.

En la exploracién se puede encontrar con
cierta frecuencia anomalias del borde palpe-
bral (madarosis, triquiasis o distiquiasis...) o
de la estdtica palpebral (entropién o ectro-
pion). No es infrecuente la apariciéon de sim-
bléfaron, por inflamacion del coldgeno a nivel
del férnix, con posibilidad de evolucionar a
anquilobléfaron. Otras manifestaciones relati-
vamente frecuentes son conjuntivitis, seque-
dad ocular, cicatrizacién cérneo-conjuntival,
opacificacién corneal, midriasis cataratas e
incluso vitrerretinopatia proliferante.

Las estructuras angulares pueden afectar-
se, originando la formacién de sinequias
anteriores y prolongar el estado de aumento
de la presion intraocular iniciado por la alte-
racion del coldgeno angular y la liberacién de
prostaglandinas. Asi, la prevalencia de glau-
coma en pacientes con quemadura quimica
oscila entre el 42,9 y el 88,4% (4).

El dafio més caracteristico que generan las
causticaciones a nivel ocular es la formacién
de tlceras corneales con compromiso estro-
mal, siendo el elemento central de la misma
la agresion sobre las fibras de coldgeno. Estas
sufren un proceso de proteolisis, originando
metabolitos quimioticticos para leucocitos
polimorfonucleares (PMN) (5). Estos liberan
radicales libres y diversas enzimas proteoliti-
cas que alteran los mucopolisacéridos interfi-
brilares protectores del coldgeno. Asimismo,
se produce una anomalia en la reparacion del
coldgeno, que aparecerd inmaduro y mas sen-
sible a la acciéon de enzimas proteoliticas,
perpetuando el proceso. Otros aspectos se
encuentran implicados en la formacion de la
tlcera corneal, como el proceso inflamatorio
intrinseco (que retrasa la reparacion epitelial),
la falta de lagrima (por el dafio sobre las célu-
las caliciformes conjuntivales), la alteracion
de la sensibilidad corneal o el escorbuto loca-
lizado (por disminucién de dcido ascérbico).

Este dafio se puede exacerbar si se afectan
las células madre corneales localizadas a
nivel de las empalizadas de Vogt en el limbo
esclero-corneal, creando un cuadro de meta-
plasia escamosa o de insuficiencia limbar.
Estos 2 conceptos se evalian habitualmente
mediante citologia de impresion (6). Asi, la
metaplasia escamosa se origina por altera-
cién en la maduracidn epitelial, en la que se
produce aumento de tamafio de las células
epiteliales corneales, con menores uniones
entre ellas, con citoplasma baséfilo y con dis-
minucién en la relacién nucleo/citoplasma.
Por otro lado, la insuficiencia limbar se con-
sidera un diagndstico topografico, ya que se
define por la existencia de células calicifor-
mes PAS + a nivel corneal. Al tratarse de una
prueba de escaso acceso (incluso a nivel hos-
pitalario) este dafio sobre las células madre
corneales se infiere a partir de los datos clini-
cos, como son la conjuntivalizacién de la cor-
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nea, la vascularizacién estromal y el defecto
persistente en la epitelizacién de la coérnea.
La aparicién de alguna de estas anomalias
implicard una necesidad de reconstruccién
conjunta de la cérnea y de la fuente de célu-
las madre para garantizar la viabilidad de los
procesos quirdrgicos.

Otro de los elementos esenciales en rela-
cién a las causticaciones graves es el trata-
miento, en el que se distinguen varias fases.
La primera fase es el tratamiento de emergen-
cia y resulta esencial efectuarlo con caricter
inmediato, para evitar un contacto prolongado
del cadstico con la superficie ocular. La medi-
da principal es la limpieza abundante median-
te irrigacién continua con suero fisiolégico,
Ringer lactato o BSS con el objetivo de alcan-
zar un ph en la superficie ocular cercano al
fisiolégico (ph = 7-8). En esta fase deberd
retirarse los restos del agente o del epitelio
inviable para evitar la penetracién del mismo
en el interior del globo ocular. Algunos auto-
res abogan por la colocacion de un injerto de
membrana amnidtica inmediatamente, con su
capa estromal orientada hacia la superficie
ocular (incluso sin suturarla si el estado gene-
ral del paciente no lo permite), ya que instau-
rada de forma precoz mejora el prondstico
frente al melting y la perforacién (7).

La segunda fase engloba la primera semana
de tratamiento y durante la misma seran dos
los objetivos fundamentales: el control de la
reepitelizacion y de la inflamacion ocular. En
relacién a la reepitelizacion la literatura mues-
tra la importancia de instaurar tratamiento con
colirio de suero autélogo al 20% o bien de
factores de crecimiento derivado de plaquetas
al 50%, ya que contienen EGF (Epidermal
Growth Factor —mejora la epitelizacion—),
fibronectina (mejora la adhesién celular),
Vitamina A (que regula los procesos de madu-
racion celular) o NGF (Neural growth factor
—mejora la sensibilidad corneal-).

La cuestién del control de la actividad infla-
matoria constituye un tema de debate en la
literatura, pues el tratamiento con corticoides
topicos evita el efecto quimiotactico para los
PMN (cuya densidad se ha asociado a riesgo
de perforacién ocular) a expensas de inhibir la
formacidn de coldgeno por parte de los quera-
tocitos. Se considera que en casos de quema-

duras graves debe efectuarse una valoracién de
la relacién riesgo/beneficio, aunque por lo
general parece indicado su uso sin conservan-
tes y a bajas dosis. En esta fase se encuentra
indicado el injerto con membrana amnidtica
con el estroma orientado hacia la superficie
ocular por su efecto antiinflamatorio antimeta-
loproteasa y antimiofibroblasto, inhibiendo la
colagenolisis y disminuyendo la formacién de
cicatriz y la neovascularizacion (8).

Posteriormente a los 7 dias del suceso
entraremos en una fase de rehabilitacién
visual, la cual puede prolongarse hasta varios
afios. El objetivo de la misma es corregir
todas aquellas situaciones asociadas a la que-
madura entendidas de un modo amplio, ya
que debe incluirse cualquier actuacion sobre
la superficie ocular que implique un correcto
funcionamiento de la misma. Asi, deberd
actuarse sobre la patologia del borde palpe-
bral, la estitica o dindmica palpebral, la
hidratacién cérneo-conjuntival, el drenaje de
la via lagrimal, la presién ocular, la transpa-
rencia cristaliniana. ..

En los casos en los que nos encontremos
con un defecto corneal secundario a un défi-
cit sectorial de c€lulas madre limbares se
puede efectuar una Epiteliectomia conjunti-
val sectorial secuencial de Dua. El funda-
mento de la misma es la sustitucién del epite-
lio corneal anormal, que se retira mediante
raspado repetido con hemostetas, por otro
sano que se desarrollard a partir del limbo
adyacente (9).

En aquellos casos en los que aprecie algu-
na de las anomalias asociadas a una insufi-
ciencia limbar grave se procederd a la recons-
truccién de la superficie ocular. En los casos
de déficit de células madre la técnica preferi-
da es el transplante autélogo de limbo (10),
ya sea ipsilateral (procedente del mismo ojo,
aunque su uso es limitado ya que resulta poco
frecuente causticaciones graves que Unica-
mente afecten a un segmento ocular) o con-
tralateral (con injerto de menos de 6 husos
horarios; es el mas indicado, ya que no exis-
te riesgo de rechazo, y es el que mejores
resultados presenta). En los casos en que
ambos ojos se vean afectados, una posibili-
dad es el transplante alogénico de limbo pro-
cedente de donante caddver (se puede efec-
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tuar de sectores horarios, de 360° o de 540° -
Técnica de Holland, prefiriéndose estos dos
ultimos al aportar mayor cantidad de células
madre) (3), aunque poseen la problemadtica de
la necesidad de inmunosupresion debido al
riesgo de rechazo. El transplante de limbo,
sus bases anatémicas y fisioldgicas, la técni-
ca de implantacion y sus aplicaciones en la
reconstruccién de la superficie ocular, fue ya
publicado por primera vez en Canarias por
Rodriguez J et al, en Archivos de la Sociedad
Canaria de Oftalmologia del afio 2003. En
este articulo se presentd un caso en el que se
efectuaba una traslocacién corneal y auto-
transplante limbar asociado a extraccion
intracapsular cristaliniana en un paciente con
insuficiencia limbar y queratopatia crdénica
asociada a catarata hipermadura en ojo dere-
cho y proliferacion vitreo-retiniana terminal
en ojo izquierda con cérnea intacta (11).

Otras técnicas que pueden emplearse como
la queratoplastia (penetrante o lamelar ante-
rior profunda), la limboqueratoplastia, la
queratoprotesis o el transplante de limbo no
poseen mejores resultados que el autoinjerto
limbar en situaciones de insuficiencia limbar
en ambos 0jos.

CONCLUSIONES

En nuestro caso publicamos la realizacion
de un proceso reconstructivo multiple de la
superficie ocular para resolver una caustica-
cién binocular grave, utilizando un aloinjerto
tanto corneal como limbar procedente del
mismo donante.

A lo largo de este articulo se ha hecho refe-
rencia a las diversas soluciones terapetticas
con las que se afrontaron las complicaciones
que sucesivamente fueron instaurdndose. Asf,
en primer lugar, nos encontramos con una
causticacion con acido que se prolongé bas-
tante en el tiempo, ya que se mantuvo en con-
tacto con la superficie ocular durante unas 3
horas aproximadamente, lo cual determina un
peor prondstico.

En segundo lugar debe destacarse la impor-
tancia de la irrigacién continua con suero
fisioldgico de la superficie ocular hasta la nor-
malizacién del ph y la limpieza con hemoste-

ta de los restos del agente y del tejido desvita-
lizado. Con ello se consigui6 el objetivo de
minimizar el tiempo de contacto de la sustan-
cia con la superficie ocular y evitar la penetra-
cion a estructuras profundas del globo ocular.
También debe destacarse el uso precoz de la
membrana amnidtica a partir del octavo dia de
curso clinico, con la intencién de aprovechar
varias de sus propiedades: capacidad analgési-
ca, actividad antiinflamatoria y proepitelizan-
te. Se efectuaron varios injertos de la misma,
aunque debido al estado de las células limba-
res su utilizacién fue claramente insuficiente.
Algunos autores abogan por el uso inmediato
de la misma, aunque en nuestro caso esa cCir-
cunstancia no result6 posible por falta de dis-
ponibilidad de la misma. Otro componente
proepitelizante empleado de forma precoz en
nuestro caso fue el colirio de suero ant6logo al
20%, cuya elevada composicion en factores de
crecimiento propicié cierta mejoria en la epi-
telizacion, adhesion y diferenciacion celular.
En nuestro caso utilizamos corticoides topi-
cos sin conservantes, llevando a cabo una eva-
luacidn previa de la situacion de riesgo asocia-
da a la probabilidad de desarrollar un cuadro
inflamatorio muy potente secundario a la que-
madura, cuyos efectos deletéreos podian supe-
rar al propio efecto negativo de la quemadura.
Sucesivamente la paciente fue mostrando
evidencias de insuficiencia limbar en forma
de tlceras corneales recidivantes a pesar de
utilizar un tratamiento adecuado. Por ello se
decidi6 adquirir una actitud conservadora, a
la espera del control de la actividad inflama-
toria para poder efectuar un procedimiento
definitivo. Esta situacion se vio interrumpida
bruscamente por la apariciéon de una ulcera
corneal amplia con hipopion, por lo que se
tuvo que intervenir de urgencia. En esa situa-
cion se efectud en un mismo tiempo quirtirgi-
co una nueva queratoplastia penetrante, con
extraccion de cristalino, con implante de
aloinjerto limbar de 240° procedente de
donante cadaver (con el mismo grupo sangui-
neo que la paciente) y recubrimiento con
bicapa de membrana amnidtica, efectuando
de forma diferida la inyeccién de tratamiento
antiVEGF para controlar el proceso de recha-
7o inherente a la intervencion. El resultado
postoperatorio ha resultado excelente mos-
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trando la paciente una recuperacién adecuada
tras 6 meses de control.

Por tltimo consideramos de especial inte-
rés entender la gran importancia que posee la
actuacion conjunta sobre todas las estructuras
que conforman la superficie ocular en casos
de afectacion grave de la misma por caustica-
cién quimica. Como se comentd, las causti-
caciones graves constituyen todo un reto para
el oftalmdlogo, por el riesgo potencial de
deterioro visual y por la gran complejidad
quirdrgica que suponen las complicaciones
asociadas, sobre todo, como ocurri0 con
nuestro caso, cuando nos vemos obligados a
su correccion en el mismo acto quirdrgico.

BIBLIOGRAFIA

1. Kuckelkorn R, Makropoulos W, Kottek A, Reim
M. Klinische Monatsblatter fur Augenheilkun-
de. 1993; 203(6): 397-402.

2. Paterson CA, Pfister RR, Levinson RA.
Aquueous humor ph changes after experimental
alkali burns. American Journal of Ophtalmo-
logy 1975; 79(3): 414-419.

3. Holand EJ, Mannis M. Ocular Surface Disease.
Medical and Surgical Management. Editorial
Springer. Capitulo 18.: Keratolimbal allograft.

Tsai JH, Derby E, Holland EJ, Khatana AK.
Incidence and prevalence of galucomea in seve-
re ocular surface disease. Cornea 2006; 25(5):
530-532.

Kao WW, Zhu G, Kao CW. Effects of polymor-
phonuclear neutrophils on protein synthesis by
alkali-injured rabbit corneas. A preliminary
study. Cornea 1993; 12(6): 522-531.

Lépez Garcia JS, Rivas L, Garcia-Lozano I,
Murube J. Andlisis of corneal surface evolution
alter moderate alkaline burns by using impres-
sion cytology. Cornea 2006; 25(8): 908-913.
Kobayashi A, Ijiri S, ugiyama K, di Pascuale
MA, Tseng SC. Detection of corneal epithelial
defect through amniotic membrane patch by
fliorescein. Cornea 2005; 24(3): 359-360.
Takahashi H, Igarashi T, Fujimoto C, Ozaki N,
Ishazaki M. Inmunohistochemical observation
of amniotic membrane patching on a corneal
alkali burn in vivo. Japanese Journal of Ophtal-
mology 2007; 51(1): 3-9.

Dua HS, Gomes JA, Singh A. Corneal epithelial
wound heling. British Journal of Ophtalmology;
1994; 78(5): 401-408.

Ozdemir O, Tekeli O, Ornek K, Arslanpenece
A, Yalcinda NF. Timbal autograft and allograft
transplantations in patients withcorneal burns.
Eye 2004; 18(3): 241-248.

. Rodriguez J, Martin F, Arteaga V, Abreu J,

Aguilar J, Gonzalez M. Transplante de limbo en
la patologia de superficie ocular. Archivos de la
Sociedad Canaria de Oftalmologia 2003; 14.

ARCH. SOC. CANAR. OFTAL., 2010; 21: 38-45

45



ARCH. SOC. CANAR. OFTAL., 2010; 21: 46-49 CASO CLINICO

46

Queratoprotesis de Boston,
9 meses de seguimiento

Boston Keratoprosthesis, 9 months follow-up

RODRIGUEZ MARTIN J', CAPOTE YANES E?, MEDINA MENDEZ E?,
MARTIN BARRERA F3, SERRANO GARCIA M3

RESUMEN

Caso clinico: Varén de 31 afios con sindrome de Down, miopia magna, queratocono bilateral,
enucleacion de ojo derecho por perforacion. Tres trasplantes de cornea en ojo izquierdo con
rechazos refractarios. Desarrolla descemetocele que no se resuelve tras trasplante de mem-
brana amniética (TMA). Vision de bultos. Se decide implante de queratoprétesis de Boston
tipo 1 (B-KPro) con buen resultado postquirtrgico. Ulcera refractaria en postoperatorio que
se resuelve con nuevo TMA y tarsorrafia que resuelve la complicacién.

Resultado/conclusién: Tras nueve meses de seguimiento presenta vision ttil sin complicacio-
nes afiadidas. La B-KPro debe considerarse ante fracaso reiterado de trasplante corneal y
mal prondstico.

Palabras clave: Rechazo, queratoplastia, amnidtica, queratoprétesis, Boston.

ABSTRACT

Clinical case: 31-year-old male patient with Down syndrome, high myopia, bilateral keratoco-
nus, and with previous loss of right eye due to perforation and three previous keratoplasties
with refractory grafts failure. The patient develops risk of corneal thinning without impro-
vement after amniotic membrane transplantation (TMA). Visual acuity: bulks. Boston
Keratoprosthesis type 1 implant is performed (B-KPro) with good results. After surgery the
patient develops a corneal ulcer that improves with TMA and tarsorraphy.
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Queratoprétesis de Boston, 9 meses de seguimiento

Results/conclusions: After 9-month follow-up the patient has useful visual acuity without
complications added. B-Kpro must be considered after reiterative graft failure in patients
with bad prognosis.

Key words: Rejection, keratoplasty, amniotic, keratoprosthesis, Boston.

CASO CLINICO

Varén de 31 afios que presenta sindrome
de Down, miopifa magna bilateral, queratoco-
no bilateral de mas de diez afios de antigiie-
dad que sufrié enucleacién en uno de sus 0jos
por perforacion y endoftamitis. Portador de
proétesis ocular derecha y proptosis secunda-
ria a su miopia magna. Ha recibido tres tras-
plantes de cérnea con rechazo posterior
refractario al tratamiento. Pseudofaquia en
dicho ojo unico. Presentaba descemetocele
con riesgo de perforacién que no mejord tras
TMA (fig. 1). Visioén de bultos. Se decide
implante de B-Kpro tipo 1 (fig. 2) con buen
resultado postquirurgico (fig. 3). En el posto-
peratorio desarrolla una tlcera refractaria en
cornea donante que se resuelve con nuevo
TMA vy tarsorrafia bicantal (fig. 4) que mejo-
ra la humectacién corneal y resuelve la com-
plicacién. Tras nueve meses de seguimiento
el paciente presenta vision 1til de ese ojo que
le permite realizar sus actividades habituales
sin otras complicaciones afiadidas (fig. 5).

Fig. 1: Aspecto
prequirtirgico.

DISCUSION

Fig. 2: Implante
) ) de Kpro-Boston.
En aquellos pacientes con pérdida de

transparencia corneal por enfermedades con-
génitas o adquiridas, puede estar indicada la
realizacién de un trasplante de cdrnea. Si
estos pacientes de forma primaria o secunda-
ria presentan un trastorno basal de la superfi-
cie ocular, como una insuficiencia limbica,
un sindrome de ojo seco, una enfermedad
mucosinequiante 0 una inmunidad exaltada
tienen muchas probabilidades de presentar un
rechazo al injerto y un fracaso del mismo,
que a menudo, es refractario al arsenal tera-
péutico médico y quirdrgico del que dispone-
mos habitualmente (inmunosupresores,
inmunomoduladores, TMA...) (1).

Fig. 3: Aspecto
postquirirgico.
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Fig. 4: TMA+
Tarsorrafia cantal.

Fig. 5: Aspecto
actual.

Fig. 6: Kpro de
Boston tipo 1.
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En estos casos la realizacion repetida de
trasplantes de cérnea incrementa cada vez
mas el riesgo de nuevo rechazo y de compli-
caciones sistémicas y oculares incluyendo
aquellas que pueden conllevar la pérdida del
globo ocular o su funcién (perforacidn, dlce-
ras, glaucomas refractarios...).

Para este tipo de pacientes, la comunidad
oftalmoldgica se ha esforzado por desarrollar
alo largo de varias décadas técnicas, que per-
mitan mantener la trasparencia de medios y
que minimicen las complicaciones afiadidas.
Fruto de ese interés nace el grupo de estudio
de queratoprétesis en 1990 (KPro Study

Group) que procura soporte para el desarrollo
e innovacidn en este ambito (2).

Actualmente, las técnicas mas generaliza-
das para estos casos son la osteodontoquera-
toprétesis (ideada por Strampelli, con multi-
ples modificaciones, debido a su frecuente
extrusion) (3,4), la queratoprotesis australia-
na Alpha-Cor (5,6) (Argus Biomedical, que
requiere de dos intervenciones) y la Boston-
KPro (7-9). Si bien existen otros disefios
(Cardona, Worst, Fyodorov-Zhukov, Chirila,
Sedl...) éstos no han tenido la aceptacion y
generalizacién de las referidas anteriormente.

La queratoprétesis de Boston es un dispo-
sitivo con un disefio innovador, compuesto
por una serie de piezas que correctamente
ensambladas en un trasplante corneal, respe-
tan la estructura ocular y restablecen la fun-
cién Optica gracias a su transparencia, cues-
tiones que la diferencian del resto de modelos
ensayados con anterioridad. Desarrollada por
Dr Claes Dohlman, del Eye an Ear Infirmary
de Massachussets y aprobada por la FDA en
1992 muestra resultados muy prometedores
respecto a los otros modelos desarrollados,
requiriendo de una sola cirugia para su
implante. Existen dos tipos, la 1 (fig. 6), y la
2, modificacién de la primera para ser
implantada tras tarsorrafia completa perma-
nente en 0jos Secos muy Severos.

El propio fabricante, en su pagina de inter-
net, informa de las indicaciones y contraindi-
caciones, del método de implante y de los
cuidados postquirurgicos recomendados,
haciendo hincapié en que se recomienda en
pacientes con buena dindmica parpebral y
aceptable funcién lagrimal, en especial para
aquellos que han sido tratados con trasplante
de cdrnea sin éxito pero que todavia conser-
van capacidad de recuperacién visual ante
una nueva intervencién, desaconsejando su
uso en glaucoma (por su dificil control) y en
enfermedades mucosinequiantes como el sin-
drome de Stevens-Johnson (10).

En el caso clinico que mostramos, el pacien-
te presentaba una deficiente dindmica parpe-
bral debido a su proptosis y un ojo seco mode-
rado, que una vez solventado con TMA, tarso-
rrafia permanente en ambos cantos y la instila-
cioén de humectacién de forma tdpica han per-
mitido la supervivencia del complejo injertado.
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CONCLUSIONES

La queratoprétesis de Boston constituye
una buena opcién para aquellos pacientes que
han sido tratados previamente con trasplante
de cdrnea sin éxito pero que todavia conser-
van capacidad de recuperacidn visual ante una
nueva intervencion, siendo una alternativa
esperanzadora en casos de ojo unico afecto.
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Patologia combinada de superficie
ocular en un caso clinico atipico.
Manejo y seguimiento

Combined ocular surface pathology in an
atypical clinical case. Treatment and follow-up

CAPOTE YANES E', RODRIGUEZ MARTIN J2, SANCHEZ GARCIA M1,
GLEZ DE LA ROSA M3

RESUMEN

Caso clinico: Mujer de 36 aios, intervenida en 2001 de cirugia refractiva (PRK) que desarro-
116 absceso corneal en un ojo al quinto dia con secuela leucomatosa. Tras el padecimiento
de queratoconjuntivitis epidémica y una vez estable el cuadro se decide la realizacién de
queratoplastia lamelar anterior profunda (2006) con importante mejoria de agudeza visual.
Tras tres afios de estabilidad desarrolla en 2009 un sindrome de ojo seco bilateral.

Discusién: Con el tratamiento adecuado en cada fase patoldgica se ha conseguido un adecua-
do confort e inactividad clinica a nivel de la superficie ocular con buena agudeza visual en
ambos 0jos.

Palabras clave: PRK, absceso, QLAP, queratoconjuntivitis, Sjogren.

ABSTRACT

Clinical case: 36-year-old woman develops corneal abscess with leucomatous sequel 5 days
after refractive surgery (PRK) in her right eye in 2001. After one episode of epidemic kera-
toconjunctivitis and once the stabilization of the ocular surface is reached, a deep anterior
lamelar keratoplasty is performed (2006) with important improvement of her visual acuity.
After three years of stability the patient develops Sjogren Syndrome in both eyes (2009).

Discussion: With the accurate treatment we have achieved comfortability and no further pro-
blems on the eye surface, with good visual acuity in both eyes.

Key Words: PRK, abscess, DALK, keratoconcjuntivitis, Sjogren.
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OBJETIVOS

Mostrar en un caso clinico la coincidencia
de varias patologias que afectan la superficie
ocular, asi como los métodos diagndsticos y
terapéuticos empleados para cada una de las
entidades presentadas, con imdgenes ilustra-
tivas al respecto, realizando al mismo tiempo
una pequeifia revision de dicha patologia.

CASO CLINICO

Presentamos un caso clinico de una mujer
de 36 afios, usuaria de lentes de contacto y
con intolerancia a las mismas que en noviem-
bre de 2001 presentaba una miopia estable de
=5 esf. =1 cyl a 180° en ambos ojos, con
vision bilateral de 0,8 con correccion, mini-
mo pterigion inactivo en ojo derecho y nor-
malidad en el resto de la exploracién clinica
incluyendo test de schirmer, estudio topogra-
fico, paquimetria y fundoscopia, que decide
someterse a cirugia refractiva mediante que-
ratectomia fotorrefractiva (PRK) con buen
resultado postquirtrgico inmediato pero con
el desarrollo de un absceso corneal al quinto
dia en su ojo derecho, con negatividad en cul-
tivo de muestras tras raspado aunque positivi-
dad PCR a ARN bacteriano. El absceso no
responde a la antibioterapia tépica habitual
(tobramicina + ofloxacino) consiguiéndose
en cambio remisién al introducir cloramfeni-
col tépico en el tratamiento. El desarrollo de
un leucoma corneal (fig. 1) empobrece la
agudeza visual una vez resuelto el cuadro
hasta un resultado residual de 0,3 con astig-
matismo irregular.

Con el paso de los meses (marzo 2002) se
observa disminucién de leucoma y leve
mejoria de la agudeza visual a 0,4 con su
mejor correcion de —3,5 cyl. a 170°, desarro-
Ilando entonces el padecimiento de una que-
ratoconjuntivitis epidémica con caracteristi-
cas compatibles de origen adenovirico que
afecta de forma agresiva a ambos ojos con el
desarrollo de multiples leucomas corneales y
disminucién bilateral transitoria de agudeza
visual. Tras la fase clinica y con el tratamien-
to pautado (colirio de AINE y humectacion

sustitutiva) se observa mejoria de agudeza
visual hasta valores previos.

Una vez estable la superficie ocular del ojo
derecho y tras afios (2002-2005) de inactivi-
dad inflamatoria se decide la realizacién en el
ojo derecho (abril 2006) de queratoplastia
lamelar anterior profunda (QLAP) con exce-
lente resultado postquirdrgico y agudeza
visual a los tres meses de 0,6 con correcion
(-3-1a0°.

Tras tres afios de estabilidad desarrolla en
2009 un sindrome de ojo seco bilateral con
empeoramiento del indice subjetivo de afec-
tacion de superficie ocular (OSDI) en corto
periodo de 29 (7/09) a 32 puntos (11/09), con
frotis conjuntival dentro de la normalidad
(fig. 2) y patrén xerético tincional de grado 2
en el test de Oxford (fluoresceina, fig. 3) y
grado O-1 en el de Van Bijsterrveld (verde
lisamina). En base a la tipificacién clinica
(Triple Clasificacion de Madrid) se determi-
na etiolégicamente como: hormonal (meno-
pausia) y neurodeprivativo (usuaria de lentes
de contacto, PRK, queratoconjuntivitis ade-
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Fig. 1: Leucoma

central
postinfeccioso.

Fig. 2: Frotis
conjuntival.
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Fig. 3: Tincion
fluoresceina.

Fig. 4: Estado
actual.

Fig. 5: Topografia
5 aiios evolucion.

Fig. 6: OCT
corneal actual.
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novirica), histologicamente como acuodefi-
ciente; y de gravedad moderada. Con medi-
das ambientales, carmelosa tépica al 0,5 diur-
na (Viscofresh®), dexpantenol nocturno en
gel (Recugel®), taponamiento canalicular
inferior bilateral y aplicacién de suero aut6-
logo se ha conseguido un adecuado confort e
inactividad clinica a nivel de la superficie
ocular (fig. 4), con normalizacién clinica y de
las pruebas complementarias, incluidas topo-
graffas (fig. 5), OCT corneal (fig. 6) y
recuentos endoteliales.

DISCUSION

La incidencia de complicaciones infeccio-
sas tras un procedimiento de cirugia refracti-
va mediante ldser excimero publicadas en la
literatura consultada (1-3) es muy baja (infe-
rior a 0,1%), encontrandose las micobacterias
atipicas entre los gérmenes mads habituales,
aunque también hay que considerar otros
gram +vos, como el stafilococo aureus y el
streptococo pneumoniae. El manejo debe ser
idéntico al de los abscesos corneales en gene-
ral, con toma de muestras mediante raspado o
frotis para cultivo e identificacién mediante
PCR si es posible. El tratamiento se realizard
segin antibiograma o empiricamente con
antibidticos de amplio espectro. La presencia
de leucomas residuales y adelgazamiento
estromal es habitual en estos casos.

La queratoplastia lamelar anterior profun-
da, QLAP, o DALK por sus siglas en inglés,
es una técnica en auge debido a que, aunque
presenta mayor complejidad técnica, confiere
menos probabilidad de complicaciones pos-
tquirdrgicas inmediatas (hemorragia expulsi-
va, coroidea, hipertensién ocular, endoftalmi-
tis) como tardias (rechazo del injerto). Es
necesaria cierta experiencia en cirugfa lame-
lar corneal si se realiza de forma manual, o
contar con la tecnologia necesaria para elabo-
rarla de forma automatizada. Los resultados
publicados son prometedores referentes a
supervivencia de injerto y baja presentacién
de complicaciones (4-7).

La queratoconjuntivitis adenovirica es una
conjuntivitis epidémica causada por el adeno-
virus serotipos 8, 19 y 37 con mayor frecuen-
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cia, transmitiéndose por contacto que trans-
mite el virus vehiculizado sobre todo por la
saliva y las lagrimas de los pacientes, siendo
altamente contagiosa durante al menos 2
semanas. Se manifiesta como 0jo rojo, picor,
lagrimeo, sensacion de cuerpo extrafio, hipe-
remia, secrecion catarral, fotofobia... que
afectan inicialmente a un ojo y después al
contralateral. Puede existir ademds adenopa-
tfas preauriculares. Las formas severas pue-
den cursar con hemorragias subconjuntivales,
edema palpebral, e incluso formacién de
pseudomembranas, muy molestas con inten-
sa sensacion de roce. Al final del cuadro pue-
den aparecer infiltrados corneales, con
pequefias nubes que pueden dificultar la
vision y pueden tardar dias a meses en des-
aparecer, incluso después de haber desapare-
cido los sintomas. El tratamiento es a base de
medidas preventivas e higiénicas, antiviricos
topicos y colirios antiinflamatorios no este-
roideos y humectantes, reservando los corti-
coides para aquellos casos con infiltrados
corneales activos (8,9).

El sindrome de ojo seco es probablemente
la patologia mds prevalente a nivel oftalmol6-
gico, segun el grupo de trabajo internacional
de ojo seco (DEWS 2007) (10). La tendencia
actual encuadra esta patologia dentro de lo que
se ha dado en llamar el sindrome de disfuncién
de la pelicula lagrimal (TDS). La descripcién
en profundidad de esta enfermedad no podria
ser abarcada en este trabajo, pero no podemos
dejar de mencionar que en nuestro dmbito
seguimos la tipificacion clinica propuesta por
el Prof. Murube que la etiqueta segin su etio-
logia, histologia y gravedad (11,12). El trata-
miento debe ser escalonado acorde a la grave-
dad de los sintomas, y debe incluir medidas
generales, ambientales/dietéticas y terapia sus-
titutiva con lagrimas artificiales/geles humec-
tantes, secretagogos sistemicos (pilocarpina,
flumacenilo), topicos (eloisina), tratamiento
sintomatico: colirios de AINE, dexametasona,
antihistaminicos, todos a ser posible sin con-
servantes, y también se puede asociar tapona-
miento canalicular y suero autélogo. Las
medidas quirtirgicas se reservan para casos de
mal control (injertos de gldndulas salivares,
cantoplastias, injerto de membrana amnidtica,
queratoprotesis. . . ).

CONCLUSIONES

Creemos conveniente recordar, que en un
mismo paciente pueden concurrir diferentes
patologias de superficie ocular, que pueden
requerir tratamientos muy diferentes dentro
del espectro terapéutico, pero interrrelaciona-
dos entre si.

En el caso que presentamos, se da la cir-
cunstancia de la presentacién realmente
inusual de infeccién corneal tras cirugia
refractiva, queratoconjuntivitis epidémica y
sindrome de ojo seco severo. Todas estas
patologias presentan un denominador comun:
la alteracién de la superficie ocular que alte-
ra temporal o permanentemente la funciéon
visual.

Es importante que el oftalmélogo se fami-
liarice con las tendencias actuales y las tenga
en cuenta en la aplicacion clinica. En este
sentido la queratoplastia lamelar anterior pro-
funda, realizada con cualquiera de las técni-
cas sugeridas (Price, Manche, Melles, Ama-
yen, Anwar, Giiell...) se debe considerar si
las capas profundas de la cérnea se encuen-
tran respetadas. Asimismo se debe sospechar
la presencia de un sindrome de ojo seco pre-
coz a nivel etario ante la existencia previa de
eventos adversos oculares, y conocer los
métodos de cuantificacion clinica tanto sub-
jetiva (en nuestro caso el OSDI) como objeti-
va por los medios habituales (schirmer, BUT)
y especiales (estudio del frotis, patrones tin-
cionales...) para asi poder llevar a cabo una
correcta clasificacion, gradacién y plan tera-
péutico.
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Crisis de hipertension ocular
en el Sindrome de Rieger:
a proposito de un caso

Ocular Hypertension episode in Rieger’s
Syndrom: case report

PENATE SANTANA H', GARCIA GONZALEZ M?

RESUMEN

Objetivo: El Sindrome de Rieger es una enfermedad autosémica dominante con un fenotipo
heterogéneo caracterizado por disgenesis del segmento anterior, defectos 6seos faciales y
piel periumbilical redundante. Presentamos el caso de un paciente de 13 afios diagnostica-
do de Sindrome de Rieger normotenso con alteraciones oculares propias de su sindrome
acompafiadas de un episodio de hipertensién ocular en su ojo izquierdo (OI). Realizamos
una revision bibliografica haciendo especial hincapié en los mecanismos fisiopatoldgicos
responsables del aumento de PIO en estos pacientes.

Métodos/Resultados: La exploracion oftalmoscdpica revelé embriotoxon y procesos iridotra-
beculares en ambos ojos acompafiados de un aspecto rojizo del trabéculum en el OI.

Conclusion: La etiopatogenia de la hipertension ocular en el Sindrome de Rieger presenta
diversas teorias para su explicacion. La observacion de un angulo rojizo en la gonioscopia
coincidiendo con un episodio de hipertension ocular en el Sindrome de Rieger nos podria
estar hablando de la posible patogenia vascular de la misma.

Palabras clave: Rieger, sindrome, glaucoma, etiopatogenia.

ABSTRACT

Objetives: Rieger’s Syndrom is an autosomal dominant disorder with phenotypic heteroge-
neity characterized by anterior segment dysgenesis, facial bone defects, and redundant
periumbilical skin. We examined a 13-year-old patient with Rieger’s Syndrome and with
ocular abnormalities after his first acute hypertension episode in his left eye. We made a
literature review enhancing the physiopathologic mechanisms which make PIO’s increase
in these patients.
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Methods/Results: Ophthalmoscopic examination revealed an embriotoxon and iridotrabecular
proceses in both eyes. A red trabeculum was found in the left eye’s gonioscopy.

Conclusion: There are many theories which describe the ethiopathogeny of the ocular hyper-
tension in the Rieger’s Syndrome. When gonioscopy discovers a red iridochorneal angle
within an acute hypertension episode in Rieger’s Syndrome patients, it shows the possible

vascular origin of this disease.

Key words: Rieger, syndrome, glaucoma, ethiopathogeny.

INTRODUCCION

El Sindrome de Rieger es un sindrome
neurocutdneo caracterizado por hipocreci-
miento adenohipofisario y displasia ectodér-
mica (anomalias renales, digestivas y umbili-
cales) (1,2) y dentaria. Estos pacientes pre-
sentan alteraciones oculares importantes
derivadas de la disgenesia mesodérmica del
segmento anterior (1) por una maduracién
incompleta del trabeculum y canal de
Schlem (3) caracterizada por un iris hipopla-
sico con tejido mesodérmico indiferenciado
unido al dngulo de la cdmara anterior que for-
ma sinequias, irregularidad del iris, y produ-
ce un aumento del riesgo de glaucoma (2).

CASO CLINICO

Presentamos el caso de un nifio de 13 afios
remitido a nuestro centro de urgencia por sos-
pecha de crisis hipertensiva en OI. El pacien-
te presenta como antecedentes patologicos
Sindrome de Rieger con afectacién dsea y
dentaria, hipertelorismo, dedos en palillo de
tambor, criptorquidea, dilatacién ventricular
cerebral y soplo cardiaco. En sus gafas pre-
senta la siguiente correccién: ojo derecho
(OD): 42,50, —2,00 a 10°; ojo izquierdo (OI):
+3.00, 2,50 a 180°. Aporta un campo visual
dénde se observan depresiones localizadas a
nivel de cuadrantes superiores en ambos 0jos
teniendo una sensibilidad media (MS) de 28
dB, un defecto medio (MD) de 1,5 dB y una
varianza de pérdida (LV) de 13dB? en OD, y
una MS de 24,7dB, un MD de 4,9dB y una
LV de 10,6dB?en OL. Su cariotipo es 46, XY;
14 ps— (variante polimérfica) siendo el de su

padre igual, sin presentar este dltimo anoma-
lfas propias del Sindrome de Rieger. No tiene
antecedentes familiares. Refiere dolor a la
convergencia en OI.

En el examen ocular se observa una
AVCSC de 0,6 en ambos ojos. La presion
intraocular (PIO) fue de 12 mmHg en OD y 40
en OI. En la exploracién externa facial se
observa hipertelorismo, la biomicroscopia de
segmento anterior mostré hipofagma nasal y
temporal inferior de OI acompafnado de
embriotoxon posterior y ectropion uveal en
ambos 0jos. La gonioscopia bajo ldmpara de
hendidura demostré en OD un dngulo grado
IV con algin proceso iridotrabecular superior,
y en OI un dngulo grado IV con procesos iri-
dotrabeculares en la mitad superior y un
aspecto rojizo del trabéculum. La gonioscopia
en decubito supino bajo microscopio en quir6-
fano sin anestesia, revel6 un dngulo rojizo con
dilataciones vasculares en los 360° de ambos
0jos que eran mds nitidos en ojo derecho. La
exploracién funduscépica fue normal sin obje-
tivarse excavacion en la papila (figs. 1y 2).

Se aplicé tratamiento inmediato mediante
manitol 150cc al 20% iv y maleato de timolol
0,5% en gotas en OI con lo que la PIO baj6 a
23 mmHg. Se le administré tratamiento a
base de acetazolamida via oral, y maleato de
timolol 0,5%, beta bloqueante y prostaglan-
dinas en colirio en pauta descendente hasta
terminar por retirar todo el tratamiento en
quince dias. La PIO se mantuvo en 10 mmHg
en ambos o0jos (AO) en las sucesivas visitas
tras la retirada de los hipotensores oculares.
La gonioscopia en ese momento fue idéntica
a la descrita en el momento del diagndstico
con la diferencia de que el trabéculum pre-
sentaba un aspecto rojizo atenuado en OI.
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DISCUSION

Los pacientes con Sindrome de Rieger pre-
sentan alteraciones en la biomicroscopia de
segmento anterior que pueden ser corneales
como megalocérnea, microcérnea o corneas
de forma atipica y el embriotoxon o linea de
Schwalbe prominente desplazada hacia
delante aislada o asociada a glaucoma congé-
nito primario (sindrome iridocérneo endote-
lial), alteraciones que no son exclusivas de
dicho sindrome. En otros casos la linea de
Schwalbe es normal (3,13,19); ademas en el
15% de los ojos de la poblacién general sin
Rieger y sin glaucoma podemos encontrar
embriotoxon (13). También pueden observar-
se restos mesodérmicos en el dngulo irido-
corneal en forma de bandas que forman un
puente sobre el dngulo de cdmara anterior
desde el iris a la linea de Schwalbe. Estos son
del mismo color del iris en nimero de 1 6 2
hasta varios por cuadrante. El espolén escle-
ral se encuentra tapado por el iris periférico
que se inserta en la porcidn posterior del tra-
béculum dejando el dngulo abierto. El iris
varia desde normal hasta adelgazado en su
estroma formando atrofias con orificios iri-
dianos, puede hallarse corectopia o ectropion
uveal que a veces son progresivos (4,3,13).
Nuestro paciente presenta embriotoxon pos-
terior, ectropion uveal y procesos iridocorne-
ales en la zona superior de ambos ojos y en
mayor nimero en Ol.

El glaucoma que aparece en mas del 50%
de los pacientes (4), esta producido por filtra-
cién defectuosa del angulo (3) segtin algunos
autores y no se relaciona con la presencia o
severidad de los defectos del iris ni de las
bandas iridocorneales. Lo que si se ha descu-
bierto es que la insercion alta del iris perifé-
rico en el trabéculum es mds pronunciada en
los casos con glaucoma (2). La edad de apa-
ricién suele ser la 2.* infancia o la etapa adul-
ta del paciente (4). Los pacientes suelen ser
asintomaticos y la sospecha parte de una
exploracién funduscépica que demuestre
papilas excavadas o de AV por debajo de lo
normal (19). En sindromes asociados a bra-
quidactilia (dentro de los que se encuentra el
Rieger), se han encontrado casos glaucoma-
tosos en pacientes jévenes cuyo mecanismo

fue el bloqueo pupilar (17). Hayashi y cola-
boradores estudiaron 4 pacientes de la misma
familia adultos con Sindrome de Rieger que
padecian ademds glaucoma en varios estadi-
os haciendo hincapi€ en las vias de drenaje
del humor acuoso. Parece que la via uveoes-
cleral esta incrementada (drenando el 61%
del humor acuoso) para compensar la insufi-
ciencia de la via trabecular (18). Nuestro
paciente fue diagnosticado de hipertension
ocular aguda en OI sin bloqueo pupilar.

Se ha publicado bastante acerca de las ano-
malias genéticas del sindome de Rieger. Estd
producido por una mutacion genética en el
gen PROP1, por delecciones en el cromoso-
ma 425 y por mutaciones inactivadoras de
PTX2 o RIEGI que se heredan de forma
autosémica dominante (4) de manera clasica.
Referentes a la apariciéon de glaucoma en
estos pacientes, estudios mas recientes apun-
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Embriotoxon
posterior.

Fig. 2: Dilatacion
vascular en
gonioscopia,
procesos
iridotrabeculares
y ectropion uveal.
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tan a mutaciones en el factor de trancripcién
genético humano FOXC1 que dan lugar a
malformaciones en el segmento anterior. Este
factor se expresa considerablemente en el
mesénquima periocular y se encarga del man-
tenimiento de la homeostasis celular. La inhi-
bicién o sobreexpresion del mismo aumenta-
ria la muerte celular en respuesta al estrés
oxidativo (6). Dos nuevas alteraciones en el
FOXC1 y polimorfismos en el GJA1 han sido
descritas en pacientes brasilefios con Sindro-
me de Rieger y glaucoma (7). Existe una
unién funcional fisica entre FOXC1 'Y PITX2
(funciona como inhibidor del primero) con lo
que mutaciones que incrementen FOXCI1 o
delecciones de PITX2A darfan lugar a un
fenotipo de cdmara anterior igual al Rie-
ger (8,10). Estas mutaciones aparecen en el
50% de los pacientes con Sindrome de Rie-
ger (20). Segin Deng y colaboradores, el
locus 4q25 estaria detrds de la hipoplasia de
cornea, iris y cdmara anterior con la disgene-
sis del cuerpo ciliar. Esta serfa probablemen-
te una de las razones del glaucoma secunda-
rio (9). La mutaciéon PITX2/Pitx2 resulta en
corneas finas (484 micras) y supone el primer
ejemplo de un reducido grosor central corne-
al en el glaucoma tipo genético (20). Por ulti-
mo, podria haber una conexién entre el gen
responsable de la persistencia de vitreo hiper-
plasico primario y el Sindrome de Rieger
aunque so6lo se han descrito dos casos de esta
coexistencia (11). En el caso de nuestro
paciente se realizaron estudios genéticos que
mostraron una variante polimérfica (14ps—)
en su cariotipo que también presentaba su
progenitor sano, pero no tenemos hasta el
momento estudios especificos de los genes
descritos.

Con respecto a la exploracion, el descubri-
miento de anillos de Schwalbe prominentes
suspendidos en la cdmara anterior de pacien-
tes con Sindrome de Rieger es una presenta-
cién inusual de los mismos que pueden variar
desde normales a marcadamente alterados
segtn algunos autores (12). En un trabajo de
Ozeki y colaboradores sobre una muestra de
pacientes con Sindrome de Rieger, el embrio-
toxon acompafiado de procesos iridianos fue
bilateral en 81% de los casos y unilateral en
19%, la hipoplasia de iris se encontrd en el

28,6% de los casos y el 50% de las mismas
presentaron glaucoma. El glaucoma apareci6
en un 14,3% de los casos. Recomienda pues
buscar glaucoma en estos pacientes con hipo-
plasia iridiana (14). Podriamos decir que las
anormalidades en el desarrollo del estroma
iridiano y la trama trabecular cominmente
derivan en glaucoma (15) esta idea se contra-
pondria a lo que de manera cldsica se expone
en los libros de pediatria. En el trabajo de
Walter y colaboradores sobre iridogoniodis-
genesis se describe la exploracion de pacien-
tes con o sin Rieger un exceso de tejido en el
4ngulo y vasculatura anémala angular. Estas
parecen relacionarse con la ya citada region
4425 mutante (16). Nuestro paciente presen-
ta ectropién uveal y en la gonioscopia un
dngulo grado IV en ambos 0jos y un trabécu-
lum rojizo parecido al de los glaucomas neo-
vasculares que nos puede hacer pensar en el
origen vascular de este episodio. Ademas
también presentd hipofagma en la zona tem-
poral conjuntival del OI. Tiene ademads pro-
cesos iridotrabeculares bilaterales.

Otros trabajos relacionan el Sindrome de
Rieger con la aparicién de coloboma de iris,
policoria y ectopia lentis. No es el caso de
nuestro paciente.

Con respecto al prondstico, los pacientes
con hipoplasia de iris y los pacientes con Sin-
drome de Rieger y glaucoma en la historia
familiar no parecen tener peor prondstico que
los pacientes sin hipoplasia o sin historia
familiar de glaucoma o Sindrome de Rieger.
En cualquier caso, los nifios de padres con
dicho sindrome deben ser evaluados precoz-
mente para detectar Rieger y glaucoma (21).

CONCLUSION

La aparicién de glaucoma en el Sindrome
de Rieger suele ser crénico aunque se han
descrito casos de episodios agudos relaciona-
dos con bloqueo pupilar. La aparicién de un
angulo rojizo en la gonioscopia acompafan-
do a un episodio de hipertensién ocular agu-
da en pacientes con Sindrome de Rieger y
angulo abierto nos podria estar hablando del
efecto del componente vascular en la patoge-
nia del mismo.
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Bevacizumab en el tratamiento
del edema macular cistoideo
postcirugia de catarata: a propdsito
de un caso clinico bilateral

Bevacizumab in cystoid macular edema
treatment after cataract surgery. a bilateral
clinic case

GIL HERNANDEZ MA', ABREU REYES P2, ABREU GONZALEZ R?,
SANCHEZ PEREZ J3

RESUMEN

Caso clinico: Paciente varén de 69 afios intervenido de catarata de ambos ojos con dos sema-
nas de diferencia, que desarrolla edema macular quistico a los 25 dias del postoperatorio, pri-
mero en el OD y posteriormente en el OI. Inicialmente fue tratado mediante la inyeccion
subtenoniana de triamcinolona (40 mg) en OD, y tras no obtener resultados satisfactorios se
efectda tratamiento intravitreo con bevacizumab (1,25 mg) inicialmente en OD y posterior-
mente en OI. Un mes tras la inyeccion intravitrea la agudeza visual mejoré a 20/20 en ambos
ojos y la tomografia de coherencia 6ptica (OCT) demostré la desaparicion del edema.

Conclusién: La inyeccion intravitrea de bevacizumab es una opcion de tratamiento en el ede-
ma macular quistico postcirugia de catarata.

Palabras clave: Bevacizumab, inyeccidn intravitrea, edema macular cistoideo pseudofaquico.

ABSTRACT

Clinical case: 69-year-old man undergoes cataract surgery in one eye and 2 weeks later in his
other eye. He develops cystoid macular edema 25 days after surgery, first in his right eye
and then in his left eye. He was initially treated with sub-tenon injection of triamcinolone
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(40 mg) in his right eye, and after failing to obtain satisfactory results, he is given intravi-
treal bevacizumab (1.25 mg) initially in his right eye and later in his left eye. One month
after the injection, visual acuity improved to 20/20 in both eyes and optic coherence tomo-
graphy (OCT) showed the disappearance of the edema.

Conclusion: Intravitreal injection of bevacizumab is a treatment option for cystoid macular

edema after cataract surgery.

Key words: Bevacizumab, intra-vitreal injection, pseudophakic cystoid macular edema.

INTRODUCCION

El edema macular cistoideo (EMC) fue
descrito inicialmente por Irvine, en 1953 tras
cirugia intracapsular de catarata, y luego por
Gass quien en 1966 document$ el patrén
angiogréfico caracteristico en forma de péta-
lo de flor (sindrome de Irvine-Gass).

A pesar de las nuevas técnicas quirdrgicas
empleadas en la cirugia de la catarata, el ede-
ma macular quistico se reconoce como la
causa mas frecuente de perdida de vision
postcirugia. Su prevalencia estd estimada
entre el 0,1% al 12% (1,2).

Aunque su presencia es mas frecuente tras
cirugia de catarata complicada, también apa-
rece en cirugias no complicadas y, en pacien-
tes con uveitis o retinopatia diabética.

La etiologia més aceptada, causante de
este edema, es la ruptura de la barrera hema-
torretiniana (BHR) interna provocada por
factores vasogenicos y citoquinas liberadas
por células inflamatorias (3).

La probabilidad de que sea bilateral es de
un 50%.

Usualmente la pérdida de vision por EMC
es temporal y responde bien al tratamiento
tépico antiinflamatorio. Sin embargo, algu-
nos casos no responden al tratamiento con-
servador, desarrollando una pérdida perma-
nente de visién. De ahi la utilizacién de otros
tratamientos mediante inyeccién de esteroi-
des (triamcinolona) y el uso, mds reciente, de
bevacizumab intravitreo, como primera tera-
pia (4) y/o en casos no respondedores al tra-
tamiento esteroideo (5-8).

El bevacizumab es un anticuerpo murino
monoclonal antiVEGF humanizado, capaz de
bloquear todas las isoformas del factor de
crecimiento del endotelio vascular (VEGF).
Su inyeccidn intravitrea limita la produccién

del VEGF vy estabiliza la vasopermeabilidad
en la BHR causada por la inflamacién indu-
cida por la cirugia.

Presentamos un caso clinico bilateral de
EMC que responde a la inyeccidn intravitrea
de bevacizumab.

CASO CLINICO

Paciente varén de 69 afios intervenido de
catarata, sin complicaciones, mediante facoe-
mulsificacién e implante de lente intraocular
del OD y a las dos semanas del OI.

Como antecedentes personales presentaba
una hipertension arterial (HTA) tratada con
un betabloqueante y una cardiopatia isquémi-
ca en tratamiento con sintrom®.

A las dos semanas de la cirugia su agude-
za visual era de la unidad. A los 25 dias de
haber sido intervenido del OD acude por pér-
dida de visién. En la exploracién oftalmolé-
gica destaca una AV de 0,3 OD y 0,9 por el
OL. Tras dilatacién pupilar y estudio del polo
posterior con lente de biomicroscopia
(Superfield) se aprecia disminucidn del refle-
jo foveal.

El paciente presentaba antecedentes de
cardiopatia (angor) e HTA por lo que se deci-
de no efectuar angiografia con fluoresceina
(AFG) pero si estudio de la macula mediante
tomograffa de coherencia 6ptica (Stratus
OCT Humphrey Instruments, Carl Zeiss,
Inc., Dublin, CA). Esta determina la presen-
cia de edema intrarretiniano en forma de
espacios quisticos de baja reflectividad, con
engrosamiento de 675 micras de la macula
central (fig. 1).

Tras llegar al diagnéstico de edema macular
cistoideo postcirugia de catarata del OD, estan-
do el paciente todavia con terapia topica antin-

ARCH. SOC. CANAR. OFTAL., 2010; 21: 60-64

61



GIL HERNANDEZ MA, et al.

Fig. 1: Aspecto de
la OCT en el
momento del

diagndstico. Se
aprecia edema
macular cistoideo
con engrosamiento
del centro de la
macula de 675
micras en OD.

Fig. 2: Aspecto de
la OCT tras siete
dias de la
inyeccion de
Bevacizumab. Se
aprecia pequeria
zona de
desprendimiento
del neuroepitelio
con quiste
intrarretiano. El
engrosamiento
macular central ha
disminuido a 354
micras.

Fig. 3: Imagen de
la OCT macular
del OI. Destaca
ser de similar
aspecto de la
inicial del OD,
pero el
engrosamiento
central es menor
(451 micras).
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flamatoria y ante el importante edema macular
(superior a 400 micras), se procede a la inyec-
cién subtenoniana de Triamcinolona (40 mg).

No apreciando mejoria a los quince dias de
la inyeccion se decide, con el consentimiento
del paciente, realizar inyeccion intravitrea de
1,25 mg de bevacizumab (Avastin®).

A la semana postinyeccion el paciente nos
relata su mejorfa de visién por el OD, que
alcanza de nuevo la unidad, pero empeora-
miento de visién por el OI, que ha disminui-
do a0,4. En la OCT del OD se aprecia dismi-
nucién del edema macular (354 micras) y, en

OI se llega al mismo diagndstico de edema
macular cistoideo a las 3 semanas postcirugia
de catarata, siendo el engrosamiento central
de 451 micras (figs. 2 y 3).

Ante el buen resultado obtenido en OD se
decide la inyeccion intravitrea del OI.

Al mes del tratamiento el paciente presen-
ta una agudeza visual de la unidad en AO y la
desaparicién por completo del edema macu-
lar (fig. 4).

Tras un seguimiento de 24 meses el
paciente permanece estable y no ha requerido
mas inyecciones.

Microns
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Fig. 4: Aspecto
de la OCT de
ambos ojos al mes
del tratamiento
con Bevacizumab.
Ausencia del
edema macular,
grosor macular
central de 232 y
233,
respectivamente.

DISCUSION

En Ia etiologia del edema cistoide se con-
sideran factores mecanicos, fototdoxicos e
inflamatorios, siendo la inflamacién la via
final comun para el desarrollo ulterior del
edema.

La etiologia del EMC se explica por la
alteracion de la BHR que determina un
aumento de la permeabilidad vascular con
acumulo de fluido intra y extracelular. La
variedad de factores implicados en esta difu-
sién son mediadores tales como prostaglandi-
nas, TGF-a, VEGF e IL-1.

Dentro del arsenal terapéutico que dispo-
nemos, en la actualidad, para tratar el EMC,
basdndonos en la patogenia principalmente
inflamatoria disponemos de: corticoides (por
via tépica, mediante inyeccion subtenoniana
y/o intravitrea), antiinflamatorios no esteroi-
deos (NSAID), inhibidores de la anhidrasa
carbonica y factores antiVEGF (3).

El trauma quirdrgico conduce a la inflama-
cién postoperatoria que determina un aumen-
to en la produccién de factores vasopermea-
bles como el factor de crecimiento vascular
endotelial.

En la actualidad hay varias publicaciones,
algo contradictorias con respecto a los resul-
tados al emplear el bevacizumab en el EMC,
como primera terapia o en casos refractarios.
Por un lado, tenemos el estudio efectuado por
Arevalo et al. (4), en 28 ojos de 25 pacientes,
con un seguimiento medio de 32 semanas,
consigue una mejoria de la agudeza visual en
20 casos (71,4%), de ellos requirieron una
segunda inyeccion 18 (28,6%) y en 4 (14,3%)
de una tercera. Y los que lo emplean en casos
no respondedores a la terapia corticoidea ini-
cial con buen resultado (5-8). Un grupo dife-
rente, el efectuado por Spitzer et al., lo
emplea en 16 ojos con EMC refractario, don-
de no aprecian una diferencia significativa ni
mejoria de la agudeza visual (9).

Solamente podemos exponer que, desde
nuestra escasa experiencia, el Bevacizumab
disminuy6 el espesor macular, comprobado
mediante OCT, consiguiendo una mejoria
ostensible y mantenida de la agudeza visual
en nuestro paciente.

Ante los buenos resultados obtenidos con-
sideramos la inyeccidn intravitrea de Bevaci-
zumab como una opcidn terapetitica en EMC
tras cirugia de catarata.
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Cierre espontaneo de un agujero
macular traumatico:
a proposito de un caso

Spontaneus closure of traumatic macular hole:
case report

CABRERA F!, ASTICA C', RODRIGUEZ L', GARCIA R', RENONES J',
CASTELLANO J', CARDONA P?

RESUMEN

Caso clinico: Presentamos el caso de una nifia de 12 afos con un agujero macular traumatico
(AMT) de espesor completo que se selld espontdneamente.

Discusion: El agujero macular traumatico es una complicacion bien conocida del trauma ocu-
lar, sobre todo del cerrado o contuso, sin embargo, se dispone de escasa informacién res-
pecto a su historia natural y patogénesis. La tomografia de coherencia dptica es fundamen-
tal en el diagndstico, habiéndose establecido 5 tipos diferentes de AMT en funcién de sus
caracteristicas tomograficas. En cuanto al tratamiento, la vitrectomia con levantamiento de
la hialoides posterior, junto con el empleo o no de coadyuvantes, ha conseguido buenos
resultados anatémicos y funcionales en la mayoria de series publicadas. Sin embargo, algu-
nos autores han documentado hasta un 67% de casos de AMT que se han cerrado esponta-
neamente, sobre todo en pacientes jévenes, por lo que la observacién y control por OCT
durante los primeros meses podria ser la actitud mds adecuada en este tipo de pacientes.

Palabras clave: Agujero macular, traumatismo ocular, tomografia de coherencia ptica, vitrec-
tomia.

ABSTRACT

Case report: We report the case of a 12-year-old girl with a full thickness traumatic macular
hole (TMH), which closed up spontaneously.

Discussion: TMH is a well-known complication of the eye trauma, especially of the closed or
bruised trauma; however, limited information is available about its natural history and patho-
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Fig. 1: OCT enel
momento del
diagnostico, 1
semana tras el
traumatismo.
Agujero macular
de espesor
completo,
pequerio, que no
presenta quistes de
liquido
intrarretinano o
desprendimiento
marginal de retina.
Segtin la
clasificacion
tomogrdfica
propuesta por
Jingjing y
colaboradores, se
ajustaria a un
AMT de tipo 111
(OCT Stratus).
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genesis. The optical coherence tomography is fundamental for its diagnosis; 5 different types
of TMH have been classified according to their tomographic features. Regarding its treat-
ment, vitrectomy with removal of the posterior hyaloid has shown very good anatomic and
functional results in most of the series published. However, some authors have reported up
to 67% of TMH which spontaneously closed up, especially in young patients, therefore the
observation and control by OCT during the first months could be the best choice.

Key words: Macular hole, eye trauma, optical coherence tomography, vitrectomy.

INTRODUCCION

La informacién disponible sobre la patogé-
nesis y la historia natural de esta enfermedad
es limitada. En los dltimos afios se han publi-
cado muchos articulos en forma de casos cli-
nicos y de series de casos, en los que se dis-
cuten las mejores vias de abordaje terapéuti-
co. Hemos querido documentar un caso que
se nos presentd en 2008, ademds de acercar-
nos mediante una revisién bibliografica al
manejo mds adecuado de estos pacientes.

CASO CLINICO

Presentamos el caso de una nifia de 12
afios que sufrié un traumatismo contuso en el
ojo derecho (OD) con una goma de borrar, lo
que le provocé la formacién de un agujero
macular traumético (AMT).

La paciente referia vision borrosa y dolor
ocular de 1 semana de evolucién, que apare-
cieron inmediatamente tras el traumatismo.
No referia antecedentes oftalmolégicos o sis-
témicos de interés.

A la exploracién presentaba una agudeza
visual (AV) en OD de 0,3 (optotipo de Sne-
llen) y en OI de 0,8. En el polo anterior se
observo un efecto Tyndall de 2 6 3 cruces, de
aspecto hemdtico pero sin hipema. La presion

intraocular (PIO) era de 24 mmHg en el OD y
de 12 mmHg en el OI. En la gonioscopia se
objetivé una recesion angular mayor de 180
grados, que iba desde la 1 hora hasta las 7
horas. Al estudiar el fondo de ojo se evidencid
un agujero macular (AM) de espesor comple-
to, pequefio, sin desprendimiento de vitreo
posterior, asociado a edema de Berlin macular,
hemovitreo difuso leve y algunas microhemo-
rragias cerca de la arcada temporal inferior. La
prueba de Watzke-Allen fue positiva. Ademas
pudimos observar con la lente de Goldmann
una desinsercion de la ora serrata inferior.

El estudio mediante la OCT (Optical
Coherence Tomography), con el protocolo
Radial-Scan, mostr6 un AM de espesor com-
pleto, sin la presencia de quistes intrarretinia-
nos o de desprendimiento marginal de retina
y sin signos de traccén vitreomacular (fig. 1).

Se inici6 tratamiento con prednisona via
oral (1 mg/kg/dia) y omeprazol (20 mg/dia)
debido a la formacién del edema de Berlin,
ademds de tratamiento tépico con una combi-
nacién de tobramicina-dexametasona, ciclo-
pléjico y un betabloqueante para tratar la uve-
itis y la subida de la PIO. Este se completé con
fotocoagulacion retinana (ldser argén) para
tratar la desinsercion de la ora serrata inferior.

Tras un mes de observacién la AV en el
OD mejor6 hasta 0,5, el polo anterior no pre-
sentaba alteraciones, la PIO era de 26 mmHg
y el polo posterior mostraba signos claros de
recuperacion, siendo la prueba de Watzke-
Allen negativa. En la OCT se evidenci6 la
acumulacién de liquido intrarretiniano en el
borde nasal (fig. 2), el cual se extenderia al
borde temporal un mes después (fig. 3).

A los cuatro meses la AV era de la unidad,
la PIO de 12 mmHg, y en el polo posterior se
evidenciaba un sellado del AM, aunque con

ARCH. SOC. CANAR. OFTAL., 2010; 21: 65-70



Cierre espontdneo de un agujero macular traumdtico: a propdsito de un caso

atrofia y dispersion de pigmento en el epite-
lio pigmentario foveal. La OCT nos permitié
confirmar el cierre del AM, recuperdndose la
depresion foveal normal (fig. 4).

Seis meses tras el incidente la OCT seguia
mostrando una fovea normal, con la hialoides
posterior adherida a la misma (fig. 5). Tras un
afio de seguimiento la clinica y la OCT no
mostraban cambios. A los 18 meses, la AV
era de 1, la paciente continuaba asintomatica,
la PIO era de 16 mmHg y el fondo de ojo y la
OCT tampoco variaron (fig. 6), por lo que se
decidi6 dar de alta a la paciente.

DISCUSION

Los AM por contusién fueron descritos
por primera vez por Knapp en 1869. Desde
entonces las teorias acerca de su patogénesis
han ido evolucionando; no obstante, sigue sin
existir un consenso claro al respecto. Hay que
distinguir entre el AMT de aparicién precoz
o tardia. Para explicar la formacién del AMT
precoz se ha planteado que la compresion-
expansion anteroposterior del globo a nivel
ecuatorial llevarfa a un estiramiento de la
superficie retiniana, provocando una dehis-
cencia primaria de la fovea y una desestruc-
turacién de sus capas internas. Ademads se
generaria una traccidn vitrea anteroposterior
y tangencial sobre la févea, dada la fuerte
unidn vitreorretiniana que existe a este nivel;
a esto hay que anadir la mayor delgadez reti-
niana a nivel de la févea, lo que la hace espe-
cialmente vulnerable (1,2). En cuanto al des-
arrollo del AMT tardio se ha postulado que la
traccién vitrea mantenida en el tiempo podria
estar implicada, ya que observaron que la
mayoria eran pacientes jovenes, cuya hialoi-
des posterior permanecia anclada tras el trau-
matismo (1,2). Otra de las teorias mds acep-
tadas es la necrosis y degeneracion quistica
de la fovea; dichos quisten se unirian y rom-
perian dando lugar a la formacién tardia del
AM (2). Probablemente se dé una combina-
cion de todos estos mecanismos.

Segin las series de casos revisadas, suele
tratarse de varones en la segunda década de la
vida, que sufrieron traumatismos contusos
generalmente de tipo deportivo. La inciden-

cia aproximada de AM secundarios a trauma-
tismos cerrados se sitia en torno al 1-9%,
representando hasta el 9% de todos los AM
de espesor total. Se han descrito varios casos
secundarios al empleo del Idser Nd-YAG, que
serian debidos a una disrupcién mecdnica de
la retina al fijar la mirada accidentalmente en
el haz de luz del laser (17).

La sintomatologia clasica del AM de espe-
sor completo consiste en pérdida de visién
importante, generalmente estabilizada en tor-
no a 0,1, metamorfopsias y apariciéon de un
escotoma central absoluto o relativo, que se
puede comprobar mediante una rejilla de
Amsler o una campimetria. En una serie de
25 casos de AMT recogida en 2001 se objeti-
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Fig. 2: OCT 1
mes tras el
traumatismo.
AMT de tipo 11,
con edema
quistico en el
borde nasal.

Fig. 3: OCT2
meses tras el
traumatismo.
AMT de tipo I,
con edema
quistico en el
borde nasal y
temporal.

Fig. 4: OCT 4
meses tras el
traumatismo. Se
aprecia la
resolucion
completa del
AMT.

Fig. 5: OCT6
meses tras el
traumatismo. OCT
de alta resolucion
(Topcon 3D) que
confirma el cierre
del AMT y que
muestra la
adhesion de la
hialoides
posterior a la
retina.
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Fig. 6: Fondo de
0joy OCT en el
momento de dar de
alta a la paciente,
18 meses tras el
incidente, que
muestra la
resolucion del
AMT. No
disponemos de la
retinografia del
momento del
diagndostico.

Fig. 7: Ejemplo de
un AMT tipo I, que
consiste en la
aparicion de un
edema quistico en
la retina
neurosensorial, en
ambos mdrgenes
del AM, tanto en el
corte vertical
como horizontal
del Radial Scan.
Clasificacion del
AMT de espesor
completo segiin la
OCT (imdgenes y
datos tomados del
articulo publicado
por Jingjing y
colaboradores en
2009) (9).
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varon pérdidas de vision tardias (semanas o
meses después) en un 8% de los casos (2).
La imagen funduscopica muestra una pér-
dida de sustancia en el centro de la macula, a
menudo con forma eliptica, junto con la pre-
sencia o no de un rodete gris-amarillento
secundario a la acumulacién de liquido intra-
rretiniano y/o a un desprendimiento marginal
de retina. Segun distintas series no suelen aso-
ciarse desprendimientos posteriores de vitreo
o membranas epirretinianas, siendo general-
mente pacientes jovenes los que se incluyen
en éstas (6,9). Lesiones que si suelen hallarse
tras traumatismos contusos son edema de
Berlin, desgarros periféricos, rupturas coroi-

deas, atrofias y otras alteraciones del epitelio
pigmentario, hemorragias vitreas, etc.

La aplicacion de la OCT al estudio de esta
patologia ha permitido conocer mejor su pato-
génesis, cuantificar el dafo estructural de la
févea, diagnosticar AM subclinicos o incipien-
tes y llevar a cabo un mejor seguimiento, de
una forma sencilla e inocua para el paciente.
En 2009 Jingjing y colaboradores (9) publica-
ron una clasificacion de los AMT en base a los
hallazgos observados en la OCT, tras estudiar a
73 pacientes con AMT de espesor completo
(serie mas larga publicada hasta el momento).
De tal forma que establecieron 5 tipos de AMT
en funcién de los hallazgos tomogréficos, los
cuales se muestran en las figuras 7-11. El tni-
co pardmetro que se correlaciond con la AV fue
el espesor de la retina neurosensorial. Segun
otros autores el didmetro del AM también es un
factor predictivo (16).

Existe una gran controversia en cuanto al
manejo de estos pacientes. Nosotros hemos
querido mostrar otro caso de cierre esponta-
neo de un AMT (1,3,5,7). Este hecho ha lle-
vado a plantear cudl es el mejor momento
para intervenir quirdrgicamente a estos
pacientes. Se han publicado series en las que
hubo aproximadamente un 50% de resolucio-
nes espontdneas tras un periodo de observa-
cion inferior a 4 meses, con AV finales de 0,5
o mejores en el 50% de los casos, habiéndose
incluido en éstas a pacientes generalmente
menores de 20 afios con AMT menores de
0,23 didmetros papilares (1). Hacen falta
series mas largas para establecer la incidencia
de este hecho y asi establecer en qué casos es
conveniente esperar y cual es el periodo id6-
neo de espera previo a la cirugia. Existe cier-
to consenso sobre el hecho de que la observa-
cién durante varias semanas o meses (menos
de 4 meses), recurriendo a la cirugia en caso
de no resolucién, es una opcién correc-
ta (4,12). Se han descrito una serie de factores
como posibles predictores del cierre esponta-
neo del AMT (7,12): la edad del paciente, ya
que los jovenes tendrian una mayor capacidad
reparativa de la retina a través de procesos
fibrogliales: un didmetro entre 0,1 y 0,23 dia-
metros papilares; un tiempo de evolucién cor-
to desde el traumatismo; la adherencia de la
hialoides posterior a la févea. Por otro lado,
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hay casos en los que se debe plantear la ciru-
gia de forma precoz; David G. Telander y
colaboradores publicaron en 2008 el caso de
un lactante de 4 meses victima de malos tra-
tos (shaken baby syndrome), con un AMT en
cuyo caso se optd por la cirugia desde el pri-
mer momento para prevenir la ambliopia (11);
como en toda patologia médica se debe estu-
diar cada caso de forma individualizada.
Desde que Neil Kelly y Robert Wendell
presentaran la primera serie de casos de AM
tratados con vitrectomia en 1989, su aborda-
je quirurgico ha evolucionado mucho, no
existiendo en la actualidad un protocolo qui-
rurgico estandarizado; lo que parece claro es
que la reparacién quirdrgica logra la repara-
cion anatémica en cerca del 90% de los casos
con AV finales de 0,5 o mejores en aproxima-
damente el 50% de los casos (1,2,4). Tam-
bién existe bastante consenso en cuanto a la
efectividad del pelado de la hialoides poste-
rior, sugiriendo algunos autores la convenien-
cia de emplear plasmina aut6loga adyuvante
para hacerlo menos traumatico (4). El pelado
de la membrana limitante interna también se
ha mostrado eficaz, sin embargo, existe una
gran controversia en cuanto a la necesidad de
tefiirla previamente (azul triptin, verde de
indocianina, azul brillante); la tincién de la
MLI facilita mucho su abordaje, no obstante,
se vio en cultivos in vitro que el azul tryptan
y el verde de indocianina eran toxicos para la
retina. Aun asi, muchos autores defendian su
utilizacion argumentando que empledndolos
a muy bajas concentraciones y con tiempos
de exposicion reducidos, la toxicidad retinia-
na es minima (2,13,14). Actualmente se dis-
pone del azul brillante, un colorante biocom-
patible aprobado clinicamente como coadyu-
vante en la cirugia intraocular, lo que en prin-
cipio eliminaria los problemas de toxicidad.
Otros plantean el hecho de que, dado que el
pelado de la MLI no deja de ser una manio-
bra traumadtica para la retina, no deberia
emplearse de forma sistematica (15). Gene-
ralmente se emplean gases como tamponado-
res (C3F8, SF6), debiendo el paciente mante-
ner la cabeza boca abajo durante 1 6 2 sema-
nas (2,4,8,10,11); en determinados casos se
emplea la silicona, como cuando se sospecha
que el paciente no va a mantener la pronopo-

sicién de la cabeza. Se requieren ensayos cli-
nicos randomizados para establecer la mejor
opcién terapéutica para estos pacientes; a
pesar de ello los resultados han mejorado
mucho debido al mejor diagndstico y planifi-
cacion de la cirugia mediante la OCT, a la
mejora de los instrumentos quirdrgicos que
permiten el pelado de la hialoides posterior y
la MLI y a la posibilidad de detectar AM
pequeiios de forma precoz, con buenas AV y
por consiguiente con mejores resultados (15).

Los factores predictores de la AV final son
la AV en el momento de la presentacion, la
duracion de los sintomas visuales, el didme-
tro del AM y la presencia de lesiones asocia-
das, sobre todo a nivel del epitelio pigmenta-
rio retiniano.
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Fig. 8: Ejemplo
de AMT tipo 11,
que consiste en la
aparicion de un
edema quistico en
tan solo uno de
los mdrgenes del
AM. Clasificacion
del AMT de
espesor completo
segiin la OCT
(imdgenes y datos
tomados del
articulo publicado
por Jingjing y
colaboradores en
2009) (9).

Fig. 9: Ejemplo
de AMT de tipo
111, que consiste
en un defecto de
espesor completo
no asociado a
edema de retina o
a desprendimiento
de retina
marginal.
Clasificacion del
AMT de espesor
completo segiin la
OCT (imdgenes y
datos tomados del
articulo publicado
por Jingjing y
colaboradores en
2009) (9).

Fig. 10: Ejemplo
de AMT de tipo
1V, que consiste en
un AM con
desprendimiento
de la retina
neurosensorial en
uno de los
mdrgenes sin
edema
quistico.Clasificac
ion del AMT de
espesor completo
segiin la OCT
(imdgenes y datos
tomados del
articulo publicado
por Jingjing y
colaboradores en
2009) (9).
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Fig. 11: Ejemplo
de un AMT de tipo
V, que consiste en
un AM con
adelgazamiento de
la retina
neurosensorial.
Clasificacion del
AMT de espesor
completo segun la
OCT (imdgenes y
datos tomados del
articulo publicado
por Jingjing y
colaboradores en

2009) (9).
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CONCLUSION

El cierre espontdneo del AMT no es infre-
cuente. Una buena opcién terapéutica ante
estos casos podria ser realizar un perfodo de
observaciéon de 3-4 meses mediante OCT
seriadas, programando después la cirugia en
caso de que no se resuelva espontdneamente.
No obstante, seria necesario un estudio ran-
domizado que comparara la observacion
frente a la cirugia precoz del AMT para esta-
blecer el tratamiento adecuado.
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Tratamiento del desprendimiento de
macula asociado a foseta optica
mediante vitrectomia sin laser

Treatment of the macular detachment related to
optic pits using vitrectomy without laser

O’SHANAHAN NAVARRO G', REYES BODRIGUEZ M, CALERO CARBALLO D',
GARCIA OLIVA I

RESUMEN

Caso clinico: Presentamos el caso de una paciente con la presencia de una foseta dptica aso-
ciada a un desprendimiento seroso macular sin retinosquisis tratada con éxito mediante
vitrectomia y taponamiento con gas sin fotocoagulacién con ldser.

Discusién: Dentro de las diferentes opciones de tratamiento que describimos consideramos a
la vitrectomia sin ldser un arma terapéutica eficaz. Nuestro paciente presenta una rapida
mejoria de su agudeza visual y del desprendimiento de retina (DR) macular constatado
mediante tomografia de coherencia 6ptica (OCT).

Palabras clave: Foseta Optica, maculopatia, retinosquisis, vitrectomia.

ABSTRACT

Case report: We present a young woman with an optic pit associated with a serous macu-
lar detachment without schisis, who was treated with vitrectomy and gas tamponade without
laser photocoagulation.

Discussion: Hereby we describe several therapeutical options, but we consider that vitrec-
tomy without laser treatment is a good option. Our patient shows a fast improvement in visual
acuity and macular reattachment demonstrated by optical coherence tomography.

Key words: Optic pits, maculopathy, schisis, vitrectomy.
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Fig. 1: Foseta

papilar en el borde
temporal con DR
macular extenso.

Fig. 2: OCT (i

evidenciando DR
neurosensorial sin
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retinosquisis.

INTRODUCCION

La foseta es una rara anormalidad congéni-
ta del nervio 6ptico (NO), que en aproxima-
damente el 50% de los casos produce afecta-
cién macular por el paso de fluido proceden-
te desde la misma hacia las diferentes capas
retinianas, lo que condiciona una mala agu-
deza visual (AV).

Existen diferentes alternativas terapéuticas
para el tratamiento de la maculopatia acom-
pafiante como la fotocoagulacién con ldser, la
neumoretinopexia, la indentacién macular, la
fenestracion de la capa interna en el caso de
retinosquisis macular asociada, y la vitrecto-
mia con taponamiento gaseoso con o sin la
aplicacion de laser térmico en los bordes de
la foseta.

CASO CLINICO

Presentamos el caso de una paciente mujer
de 21 afios que acude con cardcter urgente
por presentar una disminucién de la AV de 2

semanas de evolucion sin otra sintomatologia
asociada. No presentaba antecedentes perso-
nales ni oftalmoldgicos de interés. En Ia
exploracién oftalmolégica se observa una AV
(con su mejor correcciéon) de 0,5 en el ojo
derecho (OD) y de 1 en el ojo izquierdo (OI).
La biomicroscopia del segmento anterior y la
presion intraocular era normal en ambos 0jos.
Asimismo, el Test de Amsler era positivo en
OD. En el fondo de ojo del OD se constata la
presencia de una foseta papilar circular de
1/6 de didmetro papilar localizada en la
region temporal media con alteraciones pig-
mentarias en el borde papilar adyacente ade-
mds de un gran desprendimiento de retina
(DR) neurosensorial macular con la presen-
cia de precipitados subretinianos en la capa
externa de la retina (fig. 1), siendo el OI nor-
mal. Se practicé una OCT que confirmé6 la
existencia de un desprendimiento neurosen-
sorial de la retina con abundante liquido
subretiniano (LSR) macular que partia del
drea yuxtapapilar (fig. 2). No existia retinos-
quisis macular ni signos de traccién vitreo-
macular ni vitreopapilar acompafante.

Ante el diagnéstico de foseta papilar con
afectacion macular, por DR neurosensorial,
se decide mantener una actitud expectante
mediante observacion y controles periddicos
de la AV y OCT. Tras 8 meses, la AV y OCT
permanecieron sin cambios y, ante la posibi-
lidad de complicaciones a nivel macular, se
decide plantear una actitud quirdrgica que la
paciente acepta.

Se practic6 una vitrectomia 23 G por tres
vias con diseccidon de hialoides posterior tefii-
da con triamcinolona, intercambio liquido-
aire, dejando C3F8 al 12% en cavidad vitrea
como taponador. No se aplicé tratamiento
con laser. La evolucion posterior fue satisfac-
toria con recuperacion progresiva de la AV y
disminucién significativa del LSR macular
evidencidndose un desplazamiento del mis-
mo hacia la periferia temporal inferior.

En la actualidad, tras 9 meses de segui-
miento después de la cirugia la paciente pre-
senta una AV de 1, 2, no hay evidencia reci-
diva del DR macular en el fondo de
ojo (fig. 3), y en la OCT se objetiva la persis-
tencia de una minima cantidad de LSR sub-
macular (fig. 4).
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DISCUSION

La foseta papilar es una rara anomalia con-
génita que forma parte del espectro de las
anormalidades congénitas del disco Optico.
En este grupo de entidades puede incluirse
también el Sindrome de Morning Glory, el
estafiloma yuxtapapilar o el coloboma del
NO. Fue descrito por primera vez por Wiethe
en 1882, como una depresién de color grisa-
ceo en la cabeza del nervio dptico secundaria
al cierre imperfecto de la fisura embrionaria.
Se trata de invaginaciones intrapapilares, de
color gris perlado de un tamaiio comprendido
entre 0,1 y 0,7 didmetros papilares y recu-
biertas de material glial palido. Suelen locali-
zarse en el margen del disco Optico, que se ve
frecuentemente distorsionado y resaltado por
leves cambios del epitelio pigmentario reti-
niano (EPR). La mayoria (70%) se localizan
a nivel temporal; en torno al 20% son de
localizacion central seguidas por las fosetas
superiores, inferiores o nasales. La bilaterali-
dad se estima en un 10-15%. En los casos
unilaterales, el didmetro de la cabeza del NO
afectado es mayor que el contralateral en un
80% de los casos. Su incidencia ha sido estu-
diada recientemente, y se ha establecido en
torno al 0,19% (1).

En la mayoria de los casos, las fosetas
Opticas son asintomadticas y se diagnostican
como un hallazgo casual en el curso de una
exploracién rutinaria. Los defectos en el
campo visual (CV) asociados a las fosetas
son variables y tienen poca relacién con la
localizacién de las mismas. E1 CV es anormal
hasta en un 60% de los casos, siendo el
defecto mds frecuente un escotoma arcuato
paracentral que puede confundirse con el que
se observa en el glaucoma.

Aproximadamente, de uno a dos tercios de
los pacientes con foseta papilar presentaran
afectacion macular asociada, que puede ocu-
rrir durante la infancia o en la edad adulta,
siendo mds frecuente entre los 20-40
afios (2). Existen numerosas teorias para
explicar el mecanismo de produccién de la
maculopatia y el origen del fluido subretinia-
no que se produce en esta patologia. Se ha
sugerido que puede tratarse de una fuga de
liquido cefalorraquideo (LCR), licuefaccién

de vitreo que penetra a través de la foseta o
una fuga desde los vasos coroideos o de los
vasos alrededor de la foseta. Otros autores
sefialan que una traccién de la foseta papilar
por la existencia de un canal de Cloquet an6-
malo puede jugar un papel importante en el
desarrollo del DR macular (3). Para Spaide et
al (4), sin embargo, es poco probable que la
fuente de fluido intrarretiano proceda del
LCR, debido a las diferencias de presion
hidrostatica entre el LCR y la presion intrao-
cular, asi como a la dificultad de desplazar el
fluido macular de nuevo hacia atras.

Dado que la foseta papilar es una lesién
congénita, pero la maculopatia asociada es
usualmente un fenémeno tardio, se postula
que debe existir un cambio fisiopatoldgico
que predispone al movimiento de fluido a tra-
vés de las capas retinianas. La lesion inicial
podria corresponder a una separacién quisti-
ca de las capas internas, mientras que una
degeneracidn posterior de las capas externas
originaria un verdadero DR seroso, con sepa-
racién de la capa de fotorreceptores respecto
a la del EPR. Al persistir la lesion, las capas
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Fig. 3: Aspecto
del fondo de ojo

tras la cirugia.
existe DR
macular.

No

Fig. 4: OCT a los

9 meses de la
cirugia con
resolucion casi

completa del DR

macular.
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retinianas externas degeneran y pueden abrir-
se agujeros maculares de espesor parcial o
incluso total (5). Asimismo, en un tercio de
los casos se objetiva la aparicién de precipi-
tados subretinianos en la superficie externa
de la retina desprendida que pueden obser-
varse en la retinografia de nuestro paciente.

La OCT ha contribuido enormemente al
estudio de la maculopatia asociada a la foseta
Optica; asi se ha podido demostrar con esta
técnica generalmente la existencia de las dos
capas retinianas descritas, que estarian forma-
das por una retinosquisis posterior y un des-
prendimiento de las capas mds externas. Hira-
kata et al (6) observaron en un reciente estu-
dio la existencia de esta doble capa en 10 de
los 11 casos reportados. En nuestro caso no se
observo la existencia de las dos capas retinia-
nas, y si un verdadero DR seroso macular.
Moon et al (7) describen también 2 pacientes
con foseta Optica y maculopatia en las que no
se observd retinosquisis sino un DR seroso
macular. Es posible que en estos casos el flui-
do acceda al espacio subretiniano directamen-
te sin disecar las capas del estroma retiniano.
Si el plano de entrada del fluido desde la fose-
ta Optica se encuentra cerca de las capas mas
externas, se producird una elevacion retiniana
conformando un DR neurosensorial sin que se
acumule en capas mas superficiales, normal-
mente en la plexiforme externa.

Se ha estudiado la relacién entre el DR
macular asociado a la foseta dptica con la
existencia de un desprendimiento de vitreo
posterior (DVP), ya que éste no suele estar
presente en estos casos; asi se han descrito
casos de reaplicacion espontdnea de la retina
tras el desarrollo de un DVP. Por ello, se pos-
tula que la traccién que ejerce el vitreo sobre
la macula puede causar migracion pasiva del
fluido al espacio submacular desde la fose-
ta (8). Postel et al (2) sugieren como meca-
nismo fisiopatolégico, la existencia de un
«bolsillo» de vitreo licuado sobre la foseta
papilar. Debido a las fuerzas de traccion
vitrea, un pequefio agujero o ranura se des-
arrollaria en el tejido que recubre la foseta
optica, por lo que el vitreo licuado se introdu-
ciria, disecando las capas por debajo o en
medio de la retina, causando con ello la apa-
ricién de un desprendimiento o una «schisis».

Como ya hemos sefialado, la aparicién de un
DVP espontaneo en estos casos, relaja la trac-
cion de los bordes de la fisura, y puede resol-
verse el desprendimiento (2).

El tratamiento de esta enfermedad consiste
en cerrar la comunicacion entre la foseta y el
espacio subretiniano. Dado que el prondstico
visual de los casos asociados a afectacién
macular es malo, se han ensayado diversos
tratamientos como la fotocoagulacién ldser,
la neumoretinopexia, el «buckling» escleral
posterior, la fenestracion del NO, la vitrecto-
mia o alguna combinacién de las anteriores.

La fotocoagulacién con ldser argén de la
retina temporal adyacente a la papila preten-
de sellar el paso de fluido desde a la macula;
sin embargo, este procedimiento no estd
exento de complicaciones y no siempre se
acompafia de mejoria clinica. La energia
laser es principalmente absorbida por el pig-
mento del EPR y la coroides, mientras que
los cambios més precoces y llamativos en la
maculopatia asociada a la foseta dptica no
ocurren inicialmente en las capas profundas
de la retina adyacente al NO sino en las capas
mas superficiales (4). Por ello, se ha cuestio-
nado su utilidad en los tdltimos tiempos.

Lincoff et al comunicaron (9) la eficacia
del empleo de la inyeccién intravitrea de gas
sin vitrectomia asociada para inducir un des-
plazamiento neumatico de las capas externas
del desprendimiento con mejoria consecuen-
te de la visién central. El «buckling» macular
consiste en la colocacién de un explante en el
polo posterior cuya colocacién se monitoriza
mediante ultrasonografia (10). Recientemen-
te, se ha comunicado otra alternativa terapéu-
tica consistente en realizar una fenestracion
en la retina préxima a la foseta, ya que apa-
rentemente el fluido retiniano penetra en la
retina bajo cierta presion desde la foseta; asi
mediante esta técnica se pretende redireccio-
nar el fluido para permitir que este liquido se
dirija hacia la cavidad vitrea en lugar de dise-
car las capas retinianas (4).

Para Hirakata et al (8), la traccién vitreo-
retiniana es un factor muy importante en la
patogénesis de la maculopatia asociada a la
foseta del NO por lo que consideran esencial
en el tratamiento de esta patologia el practi-
car una vitrectomia con induccién de un DVP
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completo. Asimismo, es recomendable el uso
coadyuvante del gas intravitreo para ayudar a
empujar el fluido desde las capas internas de
la separacion a las mas externas. Estos auto-
res, y tal como ocurrié con nuestro paciente,
no aplicaron tratamiento ldser ni durante el
acto quirtrgico ni después del mismo, consi-
guiendo buenos resultados tanto en la reapli-
cacion retiniana como en la AV final, lo que
sugiere que la induccién quirdrgica del DVP
elimina la traccién vitreo-retiniana siendo
esto suficiente para limitar el acumulo de
fluido procedente de la foseta dptica en las
capas internas retiniana. Asi, concluyen que
el primer paso a realizar en el tratamiento de
esta patologia deberia ser la realizacion de
una vitrectomia con induccién de un DVP
completo, reservando la aplicacién de otras
terapias para casos refractarios.

La tasa de reaplicacidn retiniana con trata-
miento es alta; sin embargo, se ha observado
mediante OCT, una lenta reabsorcion del
fluido que puede oscilar entre 2 y 12 meses.
En nuestra paciente, la agudeza visual mejo-
ré notablemente tras la cirugia, persistiendo
una minima cantidad de LSR en la regién
macular.

Como conclusién, podemos sefialar la
necesidad del tratamiento de la maculopatia
asociada al la foseta dptica ya que dejada a su
evolucién natural puede presentar diversas
complicaciones como la degeneracidn quisti-
ca retiniana, la formacién de un agujero
macular completo o la atrofia del EPR que
presentan peor prondstico visual. Aunque
clasicamente se ha apuntado como terapia
mads eficaz la combinacién de ldser y vitrec-
tomia, pensamos que la practica dnicamente
de una vitrectomia con induccién de un DPV

puede ser suficiente para el tratamiento de
esta entidad.
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Eficacia de infliximab en la
enfermedad de Behcget: a propdsito
de dos casos

Effectivenes of infliximab in Behcets disease:
report of 2 cases

GARCIA OLIVA I, RAMOS FERNANDEZ C', O'SHANAHAN NAVARRO G,
FRANCISCO HERNANDEZ F?, MARRERO SAAVEDRA D', RAMOS RAMOS JJ'

RESUMEN

Introduccion: La enfermedad de Behget (EB) es una enfermedad inflamatoria sistémica con
una respuesta inflamatoria hiperactivada en la que la afectacion visual no es infrecuente. El
prondstico visual en la EB es malo, atin a pesar del tratamiento agresivo con inmunosupre-
sores por lo que se han introducido otros tratamientos, como el interferén-o y los anticuer-
pos monoclonales anti-TNF-a con resultados prometedores y mejoria del prondstico de la
enfermedad.

Casos clinicos: Presentamos dos casos de EB con panuveitis refractaria al tratamiento estan-
dar con corticoides e inmunosupresores (Ciclosporina A y Azatioprina) y buena respuesta
al tratamiento con infliximab.

Conclusién: En las uveitis posteriores de la EB resistentes al tratamiento tradicional, el infli-
ximab puede ser de gran utilidad puesto que ha demostrado reducir de forma significativa
el ndmero de brotes oculares, prevenir las recurrencias, lo cual a su vez hace posible dismi-
nuir la dosis de corticoides orales mejorando la agudeza visual de estos pacientes si lo com-
paramos al tratamiento tradicional.

Palabras clave: Enfermedad de Behcet, panuveitis refractaria, infliximab.

ABSTRACT

Introduction: Behget’s disease (BD) is a systemic inflamatory disease with a hyperactivated
inflammatory response. Despite aggressive immunosuppressive treatment, the visual prog-
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nosis of ocular BD was generally poor so far. Recently, novel biologic drugs including
interferon-o and tumour necrosis factor (TNF) - a- antagonists have been introduced in the
treatment of ocular BD with quite promising results. For the first time the prognosis of this

disease seems to improve.

Case reports: We report two cases with refractory panuveitis despite standard use of corticos-
teroids (Cyclosporine A and Azathioprine) and immunosuppressive treatment. Notwiths-
tanding there is a good response to infliximab.

Conclusion: In cases of BD posterior uveitis resistant to convencional therapy, infliximab may
be useful as it reduces significantly the number of eye outbreaks, preventing relapses, what
makes possible to decrease the dose of oral corticosteroids, improving visual acuity in the-
se patients when compared to those under traditional treatment.

Key words: Bechet disease, refractory panuveitis, infliximab.

INTRODUCCION

La enfermedad de Behcet es una enferme-
dad inflamatoria sistémica, de curso cronico
y recidivante con una respuesta inflamatoria
hiperactivada caracterizada por una vasculitis
oclusiva autoinmune. Su origen sigue siendo
desconocido pero se ha visto implicado un
papel genético al observar que las personas
portadoras del alelo de histocompatibilidad
HLA BS51 tienen mayor predisposicion a
expresar la enfermedad. También se han
encontrado factores ambientales, geograficos
e infecciosos implicados en el desarrollo de
la enfermedad por lo que su origen podria ser
multifactorial.

Al ser una vasculitis multisistémica cual-
quier 6rgano puede verse afectado, sin
embargo existe una clara preferencia por el
tejido cutdneo, las mucosas y el ojo (1).

Actualmente se siguen utilizando los crite-
rios diagnésticos del International Study
Group for Behget’s Disease de 1990 (1). No
existe ningdn dato clinico ni de laboratorio
que sea patognomonico de la EB.

La enfermedad ocular (1) suele aparecer
como sintoma inicial en el 10-20% de los
pacientes afectando desde un 50 a un 85% de
los pacientes con EB siendo més frecuente y
severa en los varones.

Tiene un curso natural caracteristico apa-
reciendo con mads frecuencia en los dos pri-
meros afios de la enfermedad siendo raro que
se inicie pasados cinco afios de evolucién
desde el inicio de la misma.

El 50 al 87% de los pacientes suelen debu-
tar con una uveitis anterior aguda unilateral y
el 75% de los pacientes con enfermedad ocu-
lar en la EB progresan hacia una panuveitis
bilateral de curso crénico recurrente que aca-
ba afectando de forma mads frecuente y seve-
ra al segmento posterior.

La afectacién ocular posterior ocurre en el
60-80% de los pacientes con EB y se caracte-
riza por una vasculitis retiniana oclusiva con
panuveitis afectando a las arterias y venas de
cualquier tamafio provocando recaidas ocula-
res explosivas, generalmente bilaterales, que
pueden llevar a la ceguera.

Hasta hace unos afios los corticoides sisté-
micos y varios inmunosupresores era lo tni-
co que se disponia como tratamiento, los cua-
les, en determinados pacientes, no lograban
controlar las recaidas de la enfermedad, sin
embargo, las nuevas terapias bioldgicas des-
arrolladas durante los dltimos afios han revo-
lucionado el tratamiento de la EB mejorando
de forma importante el prondstico visual (1).

CASOS CLINICOS
Caso 1

Se trata de una paciente de 37 afios de edad
que fue diagnosticada de EB en diciembre de
1996 en base a la presencia de tlceras uroge-
nitales, foliculitis y artritis.Un afio y medio
después acudié urgente por vision borrosa
bilateral, la agudeza visual era de 0,8 en
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Fig. 1: AFG con

signos de

vasculitis, fuga de

contraste en la

angiografia de una

paciente con

vasculitis retiniana

en la enfermedad
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de Behget.

ambos 0jos, presion intraocular dentro de limi-
tes normales y en la biomicroscopia del seg-
mento anterior del ojo derecho destacaba un
Tyndall acuoso ++ y Tyndall vitreo +++ y en
el ojo izquierdo un Tyndall vitreo +. El exa-
men del fondo de ojo derecho revelaba un
envainamiento vascular con vitritis intensa y el
fondo de ojo izquierdo era normal. Se inicid
tratamiento con prednisona oral (1 mg/kg/dia),
corticoides tépicos y midridticos.

Tras un periodo de estabilidad de 4 meses,
y coincidiendo con la disminucién de la pred-
nisona oral, se produjo una recaida siendo en
ese momento la agudeza visual de 0,4 en el
ojo derecho y de 0,3 en el izquierdo, por lo
que se inicid tratamiento con ciclosporina A
a dosis de 5 mg/kg/dia pautdndose 300 mg
diarios.

Durante otros 3 meses se mantiene estable
pudiendo disminuir la dosis de Prednisona
hasta 20 mg/dia pero vuelve a presentar un
nuevo brote con grave pérdida de la agudeza
visual, de cuenta dedos en ambos 0jos a un
metro y signos de vasculitis retiniana bilate-
ral (fig. 1), por lo que se decidié afadir un
segundo inmunosupresor, la azatioprina, con
una dosis inicial de 50 mg al dia precisando
aumentos progresivos hasta emplear dosis
maxima de 225 mg diarios. La paciente res-
pondié de forma satisfactoria recuperando la
agudeza visual, 0,5 en el ojo derecho y 0,7 en
el izquierdo.

En los 8 meses siguientes presentd 3 brotes
graves por lo que se inicio tratamiento con tri-
ple terapia, prednisona, azatioprina y cam-
biando ciclosporina por tacrolimus (7 mg/dia)

que se ha de suspender posteriormente por
nefrotoxicidad e ineficacia, la agudeza visual
en ese momento era de 0,1 en ambos 0jos.

En los siguientes 2 afios la paciente alterna
periodos de remision parcial con exacerba-
ciones propias de la EB con 5 brotes de panu-
veitis tanto en el ojo derecho como en el
izquierdo iniciando tratamiento con Interfe-
réon-o 2a (3 a 6 millones de UI veces a la
semana). Se consigue un control aceptable de
la enfermedad durante un periodo de 7 afos a
pesar de 3 recidivas. Pero posteriormente,
una nueva recidiva compromete ain mds la
agudeza visual disminuyendo a cuenta dedos
a 1 metro en el ojo derecho y cuenta dedos a
50 cm en el izquierdo.

Todos los brotes de panuveitis fueron tra-
tados con corticoides perioculares mas dos
inmunosupresores, manteniendo la paciente
agudezas visuales entre 0,2 y 0,3 en ambos
ojos durante las intercrisis, y persistencia de
Tyndall vitreo bilateral + a pesar del trata-
miento.

Como complicaciones inherentes a la
enfermedad y al tratamiento ha presentado
unas cataratas subcapsulares posteriores que
fueron intervenidas entre el 2001 y el 2003,
un edema macular quistico (EMQ) crénico y
bilateral desde el afio 2002 refractario a
varias dosis de corticoides perioculares
(3 inyecciones subtenonianas de acetonido de
triamcinolona y 2 intravitreas desde el afio
2002 al 2006) y a una inyeccién intravitrea de
anti- VEGF (pegaptanib de sodio) a finales
del 2006. También presentd un sindrome de
Cushing iatrogénico y nefrotoxicidad.

Se trata pues de una paciente con panuvei-
tis con abundantes recaidas que ocasionan
una pérdida importante de su agudeza visual
a pesar de tratamiento agresivo inmunosupre-
sor a dosis 6ptimas, por lo que ante esta tor-
pida evolucién, pobre agudeza visual (0,05
en ambos 0jos), persistencia del EMQ créni-
co y de la actividad inflamatoria, se solicitd
tratamiento compasivo con infliximab
(5 mg/kg las 0, 2, 4 semanas y luego cada 8
semanas). Previo al inicio del tratamiento se
descart6 tuberculosis mediante radiografia de
térax, mantoux y booster. A los dos meses de
tratamiento se observo un empeoramiento del
EMQ, por lo cual se acortd el periodo de
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administracion del infliximab a cada 6 sema-
nas con resolucién total del mismo.

En la actualidad y tras 9 meses del inicio
de infliximab la paciente se mantiene con
bajas dosis de prednisona (5 mg/dia), ausen-
cia de actividad inflamatoria y del EMQ en la
OCT (fig. 2), y agudeza visual con su mejor
correccion de 0,2 en ambos 0jos.

Caso 2

Se trata de una mujer de 30 afos de edad
con diagndstico de EB en el 2002 en base a
aftas orogenitales.

Su primera manifestaciéon ocular tuvo
lugar 2 afnos después manifestindose como
una panuveitis bilateral con vasculitis retinia-
na manteniendo agudezas visuales de 0,9 en
el ojo derecho y 0,5 en el izquierdo. Se inicié
tratamiento con prednisona a dosis de
1 mg/kg/dia asocidndose azatioprina hasta
alcanzar dosis de 100 mg/dia por mal control
inflamatorio, suspendiéndose por intoleran-
cia digestiva.

Posteriormente y ante la persistencia de
vasculitis tanto en la exploracién fundoscépi-
ca como en la angiografica y la nueva dismi-
nucién de la agudeza visual, 0,5 en ambos
0jos, se comenzo con ciclosporina A a dosis
de 5 mg/kg/dia pero no se logré el control de
los brotes presentando efectos secundarios
adversos indeseables, elevacion de creatinina
y crisis hipertensiva, por lo que se decidié
iniciar tratamiento compasivo con infliximab
descartdndose previamente la tuberculosis
tanto con radiografia de térax como con man-
toux y booster. Actualmente la paciente se
mantiene sin signos de actividad y agudeza
visual de 0,8 en ambos ojos.

DISCUSION

La BD se distribuye mundialmente, con
una alta incidencia en paises como Japén y
Turquia en los que representa la uveitis endo-
gena mas frecuente, constituyendo una de las
principales causas de ceguera (3).

Su diagnéstico clinico se basa en la triada
clasica de uveitis (50-87%), tlceras orales

OCT: EMQ crénico
previo al Infliximab

OCT: mejoria del
edema 1 mes
después del inicio
del Infliximab

(90-100%) y genitales (60-80%) y lesiones
dermatolégicas acneiformes (41-94%) (3).

Dentro de las manifestaciones oculares pue-
de haber afectacion tanto del segmento anterior
como del posterior. Cuando se presenta en for-
ma de uveitis anterior ésta suele cursar en bro-
tes recurrentes que caracteristicamente pueden
presentar un nivel de hipopion. En su forma
posterior el cuadro se presenta en forma de vas-
culitis acompafiada de areas de retinitis, vitritis
y hemorragias retinianas en polo posterior.

Los episodios recurrentes de inflamacién
en el segmento posterior pueden llevar a la
formacién de edema macular y a atrofia reti-
niana con vasculitis oclusiva siendo estas las
causas de la pérdida de visién en los pacien-
tes con EB. Ademds la vasculitis oclusiva
causa hipoxia tisular la cual puede inducir a
su vez la neovascularizacién del disco optico
apariciéon de hemorragia vitrea y neovascula-
rizacion retiniana (3,4). Otras manifestacio-
nes oculares menos frecuentes son la neuritis
Optica o la uveitis intermedia.

La EB se caracteriza por una alternancia
de periodos de exacerbacién y fases de quies-
cencia y se caracteriza por una severa vascu-
litis oclusiva no granulomatosa que puede
afectar a las arterias y venas de cualquier
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tamafio provocando, en ocasiones, ataques
oculares severos, generalmente bilaterales,
que pueden llevar a la ceguera.

En los pacientes mas jovenes la afectacion
ocular suele ser de curso mds severo y evolu-
cion mas agresiva, y son mds frecuentes las
lesiones como vasculitis, infiltrados retinia-
nos y vitritis severa, que pueden desarrollar
secuelas irreversibles sobre la funcién visual.

El objetivo de cualquier terapia para la EB es
prevenir las recurrencia de brotes agresivos de
inflamacién intraocular, para preservar la fun-
cién visual y también controlar las manifestacio-
nes extraoculares; no existe un unico farmaco,
debiéndose en general utilizar tratamientos com-
binados de dos 0 mds inmunosupresores (5).

El tratamiento de la EB es complicado por
el hecho de que no disponemos de un régi-
men de tratamiento estandarizado. Hasta aho-
ra el tratamiento de primer escalén en la EB
con afectaciéon del segmento intermedio y
posterior es la combinacién de corticoides,
prednisona oral (1-2 mg/kg/dia) y ciclospori-
na A (de 3-5 mg/kg/dia) para posteriormente
reducir la dosis de corticoides hasta la mini-
ma eficaz y continuar con ciclosporina como
tratamiento de mantenimiento.

En casos refractarios que desarrollan efec-
tos adversos inaceptables o que recidivan al
reducir la dosis de corticoide con una pauta
adecuada, se asocia un segundo inmunosu-
presor como metotrexato, azatioprina o mico-
fenolato de mofetilo.

La azatioprina en asociacion a ciclosporina
A y corticoides muestra tasas de remision
considerables, por esta razon estd siendo la
férmula terapeitica aconsejada.

Existen diversos estudios que demuestran la
eficacia del tacrolimus (FK506) en pacientes
con uveitis refractaria al tratamiento con
ciclosporina (5). Los inmunosupresores (como
las ciclosporina A y la azatioprina) son agen-
tes efectivos en el control de los ataques de
uveitis retiniana en la mayoria de los pacientes
portadores de la EB. Sin embargo, en algunos
pacientes los inmunosupresores son ineficaces
o la aparicién de efectos colaterales impide su
utilizacion en dosis adecuadas.

Se estima que el 10% de los pacientes con
EB son refractarios a los esteroides e inmu-
nosupresores.

Si a pesar del tratamiento indicado no se
alcanza un control adecuado de la actividad
inflamatoria, se emplean las terapias bioldgi-
cas, como el infliximab, adalimumab o inter-
ferén-a. (6,7).

Varios estudios han demostrado que los
niveles elevados de citoquinas (IL-1p, IL-2,
IL-6... y TNF-a) encontrados tanto en san-
gre periférica como en el humor acuoso de
los pacientes con BD podrian estar implica-
dos en el desarrollo de la uveitis posterior en
los pacientes con EB (1,8). Los linfocitos T
juegan un papel importante en el desarrollo
de las uveitis debido a la liberacién de cito-
quinas que estimulan la cascada inflamatoria
resultando en un dafio dirigido a los tejidos.
El TNF-a es una citoquina inflamatoria que
participa en la patogénesis de varias formas
de uveitis de ahi que se hayan publicado
numerosos estudios realizados con terapias
bioldgicas concretamente con infliximab en
estos ultimos 7 afos.

El infliximab es un anticuerpo monoclonal
quimérico anti TNF-o altamente efectivo
para los brotes de EB, el farmaco ha demos-
trado en muchos estudios su eficacia en el
control de nuevos brotes oculares, asi como
en el tratamiento del EMQ resistente a trata-
miento (9,10) y en la neovascularizacion reti-
niana causada por la panuveitis de la propia
enfermedad (4).

En nuestros dos casos la terapia con infli-
ximab fue rdpida, segura y efectiva reducien-
do significativamente el nimero de recaidas
posibilitando la disminucién de corticoides y
la retirada de los inmunosupresores. Ademas
es esencial un efecto terapetitico rdpido en
estos pacientes con el fin de prevenir el des-
arrollo de lesiones en la retina que causen una
pérdida de vision irreversible.

Los resultados obtenidos en nuestros casos
clinicos se asemejan a los publicados hasta
ahora cuando se comparan los efectos del
infliximab frente al tratamiento tradicio-
nal (9-12).

El infliximab es administrado en dosis de
5 mg/kg en las semanas 0, 2, 6 y luego cada
8 a 10 semanas en infusién intravenosa por
un periodo de 2 y 3 h. La vida media del infli-
ximab es de unos 10 dias y sus efectos biol6-
gicos persisten mds de 2 meses. Previo a la
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administraciéon del tratamiento hay que
excluir infeccién sistémica particularmente la
tuberculosis (13). Los casos que empeoren
puede adelantarse la infusién y aplicarla cada
6 semanas tal y como se hizo en nuestro pri-
mer caso encontrando una actuacién similar
en un estudio donde se comprobd la seguri-
dad y eficacia del infliximab en 10 pacientes
y la disminucién del intervalo de infusién a 6
semanas en los que tenian recaidas mds seve-
ras (9).

Nuestros resultados son concordantes con
los de otros autores, que reportan un Optimo
efecto del infliximab en el control del com-
promiso ocular en la EB (10,12) sobre todo
en relacion al EMQ croénico refractario a cin-
co inyecciones perioculares de corticoides y a
una de pegtaganib sédico intravitreo. La
resolucién del EMQ en nuestro primer caso
se produjo tras dos infusiones de infliximab
al acortar el periodo de administracién, man-
teniéndose en la actualidad. Estos datos
sugieren que el TNF puede jugar un papel
importante en la patogenia y perpetuacién del
EMQ crénico asociado a uveitis (15).

Las terapias bioldgicas han demostrado
una excelente eficacia terapetitica antiinfla-
matoria en los casos en los que el patrén de
afectacion ocular predominante es la vitritis,
vasculitis y/o el edema macular (15).

El tratamiento con infliximab en las uvei-
tis posteriores resistentes al tratamiento tradi-
cional en la EB puede ser de gran utilidad,
logrando disminuir de forma significativa el
numero de brotes oculares, prevenir las recu-
rrencias lo que permite disminuir la dosis de
corticoides orales y otros inmunosupresores,
mejorando la agudeza visual de estos pacien-
tes si lo comparamos al tratamiento tradicio-
nal (3,14).

En conclusion, el tratamiento anti-TNF-a.
parece ser una alternativa eficaz en el manejo
de la EB severa y/o refractaria a terapia cor-
ticoidea e inmunosupresora. El efecto benéfi-
co de este tratamiento apoya la hipdtesis que
el TNF-a es un mediador importante en la
patogenia de la EB.

Nuestros resultados asi como los de otros
autores enfatizan la necesidad de disefiar
estudios prospectivos aleatorizados con
mayor nimero de pacientes y tiempo de evo-

lucién para confirmar los datos tan promete-
dores asi como para evaluar: 1) la eficacia
anti-TNF-a en los pacientes con EB, 2) la
dosis 6ptima y la frecuencia de infusiones
que se tienen que pautar para mantener la
remision, 3) cuantificacién de riesgos secun-
darios potenciales, 4) determinar la adecuada
duracién del tratamiento y 5) definir qué
pacientes con uveitis posterior son los que
podrian beneficiarse del tratamiento con
infliximab.
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Tratamiento de la oftalmia simpatica
refractaria con infliximalb

Treatment of the refractory sympathetic oftalmia
with infliximab

MIRANDA FERNANDEZ S', RAMOS FERNANDEZ C',
FRANCISCO HERNANDEZ F2, RAMOS RAMOS JJ', MEJIA CHAVARRIA DM?

RESUMEN

Caso clinico: Varén de 43 afios con HTA y diabetes mellitus tipo I de larga evolucién con com-
plicaciones metadiabéticas, que precisé cirugia vitreorretiniana en OD por desprendimien-
to de retina traccional. Se realizaron tres cirugias adicionales sin lograr la reaplicacion reti-
niana. Nueve meses mds tarde el paciente acude urgente por cuadro de cefalea hemicrane-
al, fotofobia y disminucion de AV en el ojo adelfo. A la exploracién del OI se observan sig-
nos de uveitis anterior asociada con focos de coroiditis perimaculares y desprendimiento
exudativo de retina. Se llega al diagndstico de oftalmia simpatica y se decide enucleacién
del OD y tratamiento inmunosupresor con corticoides sistémicos y azatioprina. Debido al
mal estado general del paciente y tras varios cuadros de recidiva de la inflamacién ocular,
se planifica estrategia terapéutica con terapia bioldgica (infliximab) y reduccién progresiva
de la corticoterapia. A los diez meses el paciente permanece estable y libre de sintomatolo-
gia.

Discusion: A pesar de la falta de estudios especificos publicados, referente al uso de terapia
bioldgica en el tratamiento de la oftalmia simpatica, pensamos que puede ser una alternati-
va terapéutica en aquellos casos rebeldes al tratamiento convencional y en aquellos pacien-
tes que presenten efectos secundarios inaceptables a los inmunosupresores cldsicos.

Palabras clave: Oftalmia simpética, terapia bioldgica, infliximab.

ABSTRACT

Case report: 43-year-old man with high blood pressure and a long history of diabetes melli-
tus type I with metabolic diabetes complications. This patient needed vitroretineal surgery
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in his right eye because of tractional retinal detachment. Three more surgeries were requi-
red, but unfortunatly the reapplication was unsucessful. Nine months later, the patient went
to the emergency unit, suffering from hemicraneal cephalea, photofobia and decreased
visual acuity in his left eye. Examination of that eye showed anterior uveitis signs with
associated perimacular coroiditis focus and exudative retinal detachment. With a diagnosis
of sympathetic ophthalmia an enucleation of the affected eye along with immunosuppres-
sive therapy with systemic corticosteroids and azathioprine is carried out. Because of the
patient’s poor health and relapsing ocular inflammation, biological therapy (infliximab) is
started as a compassive treatment as well as progressive corticosteroids decreasement. Ten
months later, the patient is clinically stabilized without symptomatology.

Discussion: Despite the absence of specific studies in literature about the use of biological the-
rapy in sympathetic ophthalmia, we believe that in cases with resistance to the traditional
treatment, the biological therapy could be advantageous. It is also another option for
patients with intolerance to the classical immunosuppressive treatments.

Key words: Sympathetic ophthalmia, biological therapy, infliximab.

INTRODUCCION

La oftalmia simpatica (OS) es una patolo-
gia de la dvea, consistente en una panuveitis
granulomatosa bilateral, poco frecuente en la
actualidad, que se desarrolla a partir de un
traumatismo previo en el ojo adelfo. Su inci-
dencia en la actualidad es menor de un 1%
tras heridas penetrantes traumadticas y en un
1/10000 tras heridas penetrantes postquirur-
gicas. De connotaciones dramdticas en el
transcurso de la historia, es actualmente una
patologia que goza de una prolija variedad de
tratamientos (1).

La etiologia de la OS sigue siendo incier-
ta, si bien se cree que se desarrolla a partir de
una respuesta inmune contra antigenos de la
retina, epitelio pigmentario de la retina o
coroides (1).

Una de las mejores medidas profilacticas
consiste en la enucleacion del ojo traumatiza-
do dentro de las dos primeras semanas des-
pués de la lesion, puesto que la realizacion
posterior no ha demostrado utilidad preventi-
va. A pesar de ello en la actualidad la enucle-
acion unicamente suele estar indicada frente
a la ausencia potencial de visién en el ojo
traumatizado (1). En efecto, dada la escasa
prevalencia de esta patologia y las posibilida-
des que ofrece la cirugia reconstructiva, no
parece justificado realizar de forma sistema-
tica enucleaciones a ojos traumatizados, si se

considera posible su recuperacién anatomo-
funcional o incluso cosmética (2).

Actualmente, las uveitis no infecciosas
intermedias o posteriores, como la OS, cons-
tituyen una causa importante de ceguera. A
pesar de los tratamientos de los que se dispo-
ne hoy en dia (corticosteroides, ciclosporina,
azatioprina, metotrexato, clorambucil, etc.)
un alto porcentaje de estas uveitis no se
logran controlar y los efectos secundarios
graves de estos farmacos, obligan muchas
veces a retirarlos o disminuir las dosis, evolu-
cionando el paciente frecuentemente hacia la
pérdida de vision al no poder detener o esta-
bilizar la enfermedad (3).

El desarrollo de las nuevas terapias biold-
gicas (infliximab, adalimumab, etanercept,
abatacept, rituximab, tocilizumab) podria
constituir en un futuro préximo una alternati-
va terapéutica muy importante en el manejo
de las uveitis refractarias a los corticosteroi-
des e inmunosupresores clasicos (4).

CASO CLINICO

Varén de 43 afios que consulta por dismi-
nucién de la agudeza visual en ambos ojos de
afios de evolucion, pero con rapido empeora-
miento en el OD en los tltimos dos meses.
Como antecedentes personales de interés
destacan HTA, asi como diabetes mellitas
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insulindependiente de larga evolucién con
diversas complicaciones metadiabéticas aso-
ciadas: retinopatia diabética proliferativa
bilateral panfotocoagulada previamente,
nefropatia diabética en situacién de predidli-
sis  (aclaramiento de creatinina de
15,8 ml/min), vasculopatia y neuropatia dia-
bética.

A la exploracién oftalmoldgica se observa-
ba una agudeza visual corregida de cuenta
dedos a 50 cm en el ojo derecho y de 0,7 en
el izquierdo. En la biomicroscopia anterior
no existen signos de rubeosis. El segmento
posterior presentaba desprendimiento de reti-
na traccional con afectacién macular en el
OD vy panfotocoagulaciéon completa en
ambos ojos. El paciente es intervenido de
vitrectomia en el OD con reaplicacion reti-
niana, desarrollando posteriormente un cua-
dro de proliferacion vitreorretiniana severa
que precisé tres cirugias adicionales sin
lograr la reaplicacion (fig. 1).

Nueve meses mds tarde el paciente acude
urgente por cuadro de cefalea hemicraneal de
diez dias de evolucién acompaiiada de foto-
fobia intensa y una disminucién importante
de la agudeza visual del OI, que ha descendi-
do a 0,1. La presion intraocular es de 16 mm
de Hg bilateralmente y en el segmento ante-
rior de ambos 0jos observamos fenomeno de
Tyndall de 2 cruces con la presencia de preci-
pitados querdaticos finos en el OI. El segmen-
to posterior presentaba, como ya esperdba-
mos, un desprendimiento de retina total del
OD y en el OI un desprendimiento de retina
exudativo temporal e infiltrados blanqueci-
nos perimaculares. No signos de Tyndall
vitreo. Se realiza una angiografia fluorescei-
nica en la que se objetiva hiperfluorescencia
perimacular y yuxtapapilar en tiempos tardi-
os en el OI (figs. 2 y 3).

En este momento nos planteamos el diag-
nostico diferencial con varias entidades, sien-
do la principal el sindrome de Vogt Koyanagi
Harada, pero dado los antecedentes quirtrgi-
cos y el cuadro clinico compatible, se diag-
nostica una oftalmia simpdtica del OI.

Se decide la enucleacion del OD y la admi-
nistracion de prednisona 60 mg/dia junto con
colirios de prednisolona acetato cada 2 h'y
ciclopléjico cada 8 h.

Los resultados de la anatomia patoldgica
confirman el diagnéstico de OS al observar
en las muestras inflamacién crénica linfocita-
ria y granulomatosa uveal con extension
escleral (figs. 4y 5).
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Fig. 1: OD:
Desprendimiento
de retina
traccional
macular con
proliferacion
vitreorretiniana
severa.

Fig. 2: AGF del
Ol:
Hiperfluorescencia
perimacular y
yuxtapapilar en
tiempos tardios.

Fig. 3: AGF del
OI: Focos de
exudacion en
arcada temporal
superior.
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Fig. 4: AP
macroscopica del
ojo enucleado:
Superficie
anfractuosa y
ocupacion de la
cavidad con
abundante
material
fibrohemdtico de
aspecto
coagulado.

Fig. 5: Anatomia
patoldgica
microscopica del
ojo enucleado:
inflamacion
cronica
linfocitaria y
granulomatosa
uveal con
extension escleral
a través de tractos
nerviosos.
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Un mes més tarde se afiade azatioprina
50 mg/dia al tratamiento como ahorrador del
corticosteroide, ante la necesidad de contro-
lar precozmente la inflamacién y el mal con-
trol de la diabetes mellitus. Se descarta sumar
al tratamiento la ciclosporina para preservar
la poca funcion renal del paciente, ya que la
nefrotoxicidad es uno de sus efectos indesea-
bles mds frecuentes. Sin embargo, hay que
suspender toda la medicacién ya que el
paciente precisa ingreso en UMI debido al
desarrollo de una neumonia bilateral adquiri-
da en la comunidad. Al restablecerse el
paciente, se reinicia azatioprina 50 mg/dia y
prednisona 30 mg/dia, ya que persiste tyndall
anterior de dos cruces y en el fondo de ojo se
aprecia turbidez vitrea y persistencia de focos
amarillentos en el polo posterior.

Al cabo de dos meses el paciente acude
nuevamente con caracter urgente por dismi-
nucion de la agudeza visual del OI, que es de
0,2 en este momento. Ante la gravedad del

cuadro se ingresa al paciente para la adminis-
tracion de pulsos de metilprednisolona iv
(1 gr diario durante 3 dias) y el control de la
descompensacion diabética, insuficiencia
renal e HTA.

Debido a la imposibilidad de controlar el
proceso inflamatorio panuveitico persistente
se solicita infliximab como tratamiento com-
pasivo para administrarlo segtn el esquema
habitual, 5 mg/kg a las 0,2 y 4 semanas y lue-
go cada 8 semanas. Se consigue controlar la
inflamacidn intraocular tras 2 meses de trata-
miento. Al afio de tratamiento con el pacien-
te permanece estable, sin recidivas y libre de
sintomatologia ocular, manteniendo una agu-
deza visual de 0,4.

DISCUSION

La OS consiste en la inflamacion bilateral
del tracto uveal de etiologia desconocida,
caracterizada por un comienzo insidioso y
curso progresivo con exacerbaciones, como
ocurridé en el caso que presentamos, cuya
anatomia patoldgica revela una infiltracién
nodular o difusa de todo el tracto uveal, con
linfocitos y células epitelioides.

En Ia OS el aspecto clinico de las lesiones
y el sustrato anatomopatoldgico son idénticos
en los dos ojos afectados, es decir, el ojo trau-
matizado, simpatizante o excitante y en el ojo
contralateral, simpatizado o segundo ojo. Sus
primeros signos pueden ser: la presencia de
precipitados querdticos en el endotelio corne-
al, fotofobia, enturbiamientos pasajeros de la
visién por fatiga de la acomodacién y poste-
rior deterioro de la vision, sinequias posterio-
res, opacidades en el vitreo, edema de la
papila y ndédulos de Dalen-Fuchs, que se
corresponden con actimulos de epitelio pig-
mentario degenerado, pliegues coroideos y
focos de coroiditis, neovascularizacion
subretiniana en el ojo simpatizado y despren-
dimiento de retina exudativo (5). La mayoria
de estos sintomas y signos clinicos estaban
presentes en nuestro paciente.

El diagnéstico de esta patologia es funda-
mentalmente clinico, basado en los antece-
dentes médico quirtrgicos del paciente y
modo de presentaciéon del cuadro, siendo
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posible la confirmacién histologia en aque-
llos casos en los que se lleve a cabo la enucle-
acién del ojo traumatizado, como ocurrié en
nuestro paciente. Antes de diagnosticar una
oftalmia simpdtica es necesario descartar
otras causas de uveitis granulomatosas, como
por ejemplo el sindrome de efusién uveal,
infecciones como la sifilis, tuberculosis y
endoftalmitis, enfermedades autoinmunes
como el sindrome de Vogt Koyanagi Harada,
la sarcoidosis y la coroiditis multifocal, asi
como la reaccion facoanafilactica bilateral,
ya que todas ellas pueden tener una forma de
presentacion similar a la de la OS (6).

Por otra parte, las pruebas de imagen ayu-
dan a orientar el diagnéstico y evaluar la
extension de la OS. La angiografia fluoresce-
inica muestra multiples puntos hiperfluores-
centes en el epitelio pigmentario durante la
fase venosa del estudio. Si existen nédulos de
Dalen Fuchs y areas de vasculitis retiniana,
también se manifiestan como escapes hiper-
fluorescentes, siendo posible observar hiper-
fluorescencia papilar. En el caso que referi-
mos se evidenciaba una hiperfluorescencia
perimacular y yuxtapapilar mds evidente en
tiempos tardios. En la angiografia con verde
de indocianina, las lesiones coroideas se
observan como éareas de hipofluorescencia
durante la fase intermedia. La ecografia en
modo B es util para evaluar el engrosamiento
coroideo y la tomografia de coherencia 6pti-
ca sirve para cuantificar los posibles despren-
dimientos serosos de la retina (6).

Hasta la introduccién de la terapia corti-
coidea en 1950, la OS era considerada una
enfermedad intratable con un pobre prondsti-
co visual. La aparicion de las maltiples for-
mas de terapia corticoidea, sumada a una ins-
tauracion rdpida de dicho tratamiento, ha
mejorado de manera considerable el pronds-
tico de esta patologia. La recuperacion total o
parcial de la vision es posible, sin embargo,
las recurrencias representan una complica-
cién (7).

Actualmente los corticoides constituyen el
principal tratamiento para el manejo de la
OS, con dosis iniciales recomendadas de
prednisona entre 0,5 y 2 mg/kg/dia por kilo y
dia via oral, en combinacion con corticoste-
roides topicos. En nuestro caso administra-

mos una dosis inicial de 60 mg/dia junto con
colirio de prednisolona acetato cada 2 h. Por
otro lado, las inyecciones intravitreas de ace-
ténido de triamcinolona facilitan altas con-
centraciones de corticoides a nivel ocular,
disminuyendo asf los efectos secundarios de
los mismos a nivel sistémico, al precisar
dosis menores (7,8). En los casos severos, los
pulsos intravenosos de metilprednisolona
(1 gr/dia por 3 dias) pueden ser de gran utili-
dad. Sin embargo, en ocasiones no es posible
controlar la inflamacién con esta terapia, o su
multitud de efectos secundarios sistémicos
(diabetes mellitus, insuficiencia suprarrenal,
obesidad, hipertension arterial, susceptibili-
dad para padecer infecciones, necrosis de la
cabeza del fémur, osteoporosis...) hacen difi-
cil mantenerlos durante periodos prolonga-
dos de tiempo (6,7). En nuestro paciente
dichos pulsos propiciaron una descompensa-
cién glucémica y arterial de dificil control.

Los inmunosupresores cldsicos han
demostrado su importancia en el control de
los casos refractarios a corticoterapia y en
aquellos pacientes en los que estdn contrain-
dicados. También es posible combinar ambos
tratamientos para controlar la actividad al
actuar sobre vias patogénica distintas y, ade-
mads, poder reducir la dosis de los corticoides,
pudiendo sumar varios inmunosupresores Si
fuera necesario para tratar de resolver los
casos mds rebeldes. Han sido utilizados con
éxito la ciclosporina, azatioprina, clorambu-
cilo, tacrolimus y la ciclofosfamida, preci-
sando una estricta monitorizacion, ya que sus
formas de toxicidad son multiples (4,6). En
nuestro caso, utilizamos la combinacién de
prednisona a dosis altas con azatioprina, no
pudiéndole afiadir ciclosporina por la insufi-
ciencia renal severa del paciente, a pesar de
ello, y como consecuencia de la inmunosu-
presion ingresé en UMI por una neumonia
bilateral adquirida en la comunidad.

Cuando los inmunosupresores cldsicos no
son efectivos o sus efectos adversos resultan
intolerables, las nuevas terapias bioldgicas
podrian representan un tercer escalon tera-
péutico para el manejo de esta patologia.
Entre los agentes bioldgicos se incluyen los
anticuerpos monoclonales (infliximab y ada-
limumab) desarrollados contra los mediado-
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res de la inflamacién o sus receptores, pero
también frente a algunas citoquinas, como es
el caso del TNF-o..

A pesar de que la patogenia de la OS no estd
claramente establecida, se piensa que sea
inducida por el paso de ciertos materiales fuer-
temente antigénicos a través de la malla linf4-
tica conjuntival, abierta por el traumatismo, y
la consiguiente respuesta inmunolégica humo-
ral y celular a la introduccién de antigenos
uveales y retinianos del ojo traumatizado en el
torrente circulatorio. Los segmentos externos
de la capa de fotorreceptores de la retina han
sido sefialados como posibles autoantigenos.
El tipo de célula predominante en los ojos
estudiados, es el linfocito T CD4+ con produc-
cién de citoquinas como manifestaciones ini-
ciales y la posterior acumulacién de células
epitelioides y multinucleadas gigantes, como
reaccion de hipersensibilidad retardada (5,6).

El factor de necrosis tumoral-alfa (TNF-
a), es una citoquina proinflamatoria involu-
crada en la patogénesis de las uveitis no
infecciosas como es el caso de la OS (6). Las
evidencias de su participacion en el desarro-
llo de estas uveitis, se basan en las elevadas
concentraciones de TNF-a en el humor acuo-
so de los pacientes con uveitis no infecciosas
y en estudios experimentales de uveorretini-
tis autoinmunes. Este es uno de los principa-
les motivos por los que el infliximab se reco-
mienda en este tipo de uveitis, ya que actda
interfiriendo con la accién del TNF-a pauta-
do en este caso, bloqueando a esta citoquina.

Hay cada vez mas evidencias de que estos
agentes bioldgicos poseen una mayor poten-
cia antiinflamatoria que los inmunosupreso-
res cldsicos, aunque su precio es mayor y su
disponibilidad no esta tan extendida (9).

El infliximab es un anticuerpo monoclonal
de IgG, quimérico humano-murinico produ-
cido mediante tecnologia de ADN recombi-
nante, que inhibe la actividad funcional del
factor de necrosis tumoral-a., bloqueando de
manera potente y temporal la respuesta inmu-
noldgica (10). Numerosos estudios presentan
multiples evidencias de su efectividad en el
manejo de series de uveitis posteriores de
diversas etiologias (9-12), pero no hemos
encontrado bibliografia especifica que avale
su eficacia para la OS.

CONCLUSIONES

El infliximab debe ser considerado como
una alternativa terapéutica en el manejo de la
OS rebelde al tratamiento convencional.
También debe contemplarse su uso en aque-
llos pacientes que por su patologia de base,
presenten efectos secundarios intolerables a
los inmunosupresores clasicos (4,10,11).

Destacar la necesidad de realizar ensayos
clinicos multicéntricos randomizados que
avalen la utilidad de la terapia bioldgica en el
manejo de la OS, ya que dada la infrecuencia
de la enfermedad y la heterogeneidad del
seguimiento y de los tratamientos, no se dis-
pone sino de series de casos, generalmente
retrospectivas y mezcladas con otros tipos de
uveitis (10,12).
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Ceguera cortical transitoria tras
arteriografia

Transient cortical blindness after angiography

CALERO CARBALLO D', O’'SHANAHAN NAVARRO G', MARRERO SAAVEDRA D'

RESUMEN

Presentamos un caso de ceguera cortical transitoria tras arteriografia con contraste iodado. A
pesar de tratarse de un evento no tan raro tras este tipo de prueba, sélo se barajan hip6tesis
en cuanto a la etiopatogenia. La hipdtesis mds aceptada es que el contraste produce una
alteracion en la permeabilidad de la barrera hematoencefdlica a nivel occipital y penetra en
el tejido intersticial dando lugar a un vasoespasmo.

La agudeza visual se recupera totalmente en un plazo de 24-48 horas, sin necesidad de tratamiento.

Palabras clave: Ceguera cortical, arteriograffa.

ABSTRACT

We report a case of transient cortical blindness after angiography with iodinated contrast. Des-
pite being a frequent consequence of this type of tests, its etiology is not yet known. The
most accepted hypothesis is that the contrast produces an alteration of the permeability of
the blood-brain barrier in the occipital region, entering the interstitial tissue and leading to
vasospasm.

Visual accuity recovers completely within 24-48 hours without treatment.

Key words: Cortical blindness, angiography.
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Ceguera cortical transitoria tras arteriografia

Durante dicho ingreso y para obtener un
diagndstico etioldgico de dichos episodios, se
le realiza un TAC craneal en el que se objeti-
van lesiones vasculares crénicas, y una Arte-
riografia de troncos supraadrticos, con estu-
dio de ambas cardtidas y de la arteria verte-
bral derecha, que fue normal. Tras la Arterio-
grafia, el paciente refiere amaurosis bilateral
brusca y completa, por lo que se le realiza un
nuevo TAC craneal que no presenta cambios
con respecto al anterior y en el que se descar-
ta Ictus occipital.

A la exploracién oftalmoldgica, el pacien-
te no percibe ni proyecta la luz por ambos
ojos (AO). Presenta pupilas isocéricas simé-
tricas con reflejo pupilar hipoactivo, y reflejo
de amenaza abolido. Ademds se dilatan las
pupilas con Tropicamida y Fenilefrina tépi-
cas, y se le realiza al paciente una explora-
cion con oftalmoscopio indirecto pues debe
estar en reposo absoluto durante 24 horas tras
la arteriografia. En dicha exploracion, se
aprecian unas cataratas subcapsulares poste-
riores en AO. Las papilas presentan bordes
nitidos y estdn bien coloreadas. Hay un estre-
chamiento vascular generalizado compatible
con la patologia sistémica del paciente, y no
aparece edema isquémico retiniano, ni signos
de neuropatia dptica isquémica ni de isque-
mia coroidea.

A las 24 horas de la arteriografia, la Agu-
deza visual (AV) del paciente con su correc-
cién era de 0,6 en AO, que no mejoraba con
estenopeico. La motilidad ocular y la campi-
metria por confrontacién eran normales. En
la exploracién con ldmpara de hendidura se
objetivan una pupilas isocdricas y normorre-
activas, y en el segmento anterior una catara-
tas subcapsulares posteriores bilaterales que
justificaban la AV. El estudio del fondo de ojo
fue totalmente normal en ambos ojos salvo
por el estrechamiento arteriolar generalizado.

A la semana del cuadro, el paciente seguia
asintomadtico desde el punto de vista oftalmo-
l6gico y conservaba una AV con su correc-
cion de 0,7 en AO.

Fue dado de alta una semana mas tarde,
con los diagnésticos de Leucoencefalopatia
de origen mixto, como causa de su cuadro de
disartria, y de Amaurosis bilateral aguda
transitoria secundaria al contraste iodado.

DISCUSION

La ceguera cortical es una complicacién
relativamente frecuente tras la mayoria de las
angiografias, especialmente la de las arterias
vertebrales y en menor medida tras la de
coronarias (1,2).

Se barajan diferentes hipdtesis con respecto
al mecanismo causante de dicha ceguera. La
primera de ellas y més destacada, refiere que
lo que ocurre es una alteracion de la permeabi-
lidad de la barrera hematoencefalica (3). El
contrate provoca la disrupcién de los enlaces
celulares y penetra en el tejido cerebral inters-
ticial dando lugar a un vasoespasmo generali-
zado motivado por la alta osmolaridad del
agente (4). Otras hipdtesis son la reaccion
inmunoldgica al contraste o la inyeccién direc-
ta del mismo en la arteria vertebral (5).

El que se afecte con mads frecuencia el
territorio occipital parece deberse a la mayor
vulnerabilidad de la barrera hematoencefli-
ca a dicho nivel.

Es importante descartar siempre, que la
ceguera cortical no esté causada por un even-
to embolico a nivel occipital. Por ello, es pre-
ciso realizar una prueba de imagen, como por
ejemplo una Tomografia axial computerizada
(TAC) craneal (6).

En nuestro caso, el paciente presentd una
pérdida de vision brusca bilateral a la hora de
habérsele realizado la arteriografia. E1 TAC
craneal realizado tras la apariciéon de dicho
cuadro no presentaba cambios con respecto a
uno previo, y la exploracién oftalmoldgica
fue absolutamente normal. La recuperacion
de la AV fue total a las 24 horas de instaura-
cién del evento sin necesidad de tratamiento.

CONCLUSION

Aunque la ceguera cortical transitoria no es
una complicacion inusual tras la realizacion
de una Arteriografia, solo se barajan hipétesis
en cuanto al mecanismo desencadenante.

La hipétesis mds aceptada es la que descri-
be una alteracién de la permeabilidad de la
barrera hematoencefdlica por el contraste que
da lugar a un efecto téxico directo del mis-
mo (3,7).
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Este tipo de ceguera es transitoria y tiene

una buena evolucién, con recuperacion total
de la AV previa sin necesidad de aplicar nin-
gun tipo de tratamiento.

1.
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CASO CLINICO

Melanoma «in situ» conjuntival.
Caso clinico y revision

In situ melanoma in the conjunctiva. Clinical
case and review

SANCHEZ GARCIA M, RODR[GUEZ MARTIN J2, CAPOTE YANES E',
ROCHA CABRERA P', SANCHEZ MENDEZ M3

RESUMEN

Caso clinico: Var6n de 74 afios remitido por lesiones pigmentadas sospechosas conjuntivales
en ojo derecho, sin extension ocular ni sistémica. La biopsia es confirmatoria de melanoma
in situ. Se decide tratamiento quirtrgico: denudamiento conjuntival, mitomicina 0,04%,
crioterapia e injerto de membrana amnidtica. La terapia coadyuvante consistié en mitomi-
cina en colirio al 0,02%, e imiquimod tdpico. Tras tres meses de seguimiento: biopsia de
control dentro de la normalidad.

Discusion: Cualquier lesion pigmentada conjuntival tarsal o bulbar que haya sufrido cambios
debe ser biopsiada. La sospecha y el manejo precoz de esta patologia puede salvar la vida
de los pacientes afectos.

Palabras clave: Melanoma, conjuntiva, superficie, amniética, reparacion.

ABSTRACT

Clinical case: 74-year-old male patient is sent because of conjunctival pigmented lesions in
right eye, without ocular or systemic extension. The biopsy reports in situ melanoma. Sur-
gical treatment is planned: conjunctival extirpation, topical mitomycin, criotherapy and
amniotic membrane graft. Postsurgical therapy consists of topical mitomycin 0,02% and
imiquimod. After three months the control biopsy shows normality.

Discussion: Any tarsal or bulbar conjuntival pigmented lesion that has undergone changes
must be biopsied. The suspicion and the precocious handling of this pathology can save the
life of the affected patient.

Key words: Melanoma, conjunctiva, surface, amniotic, repair.
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Fig. 1: Aspecto
lesional.

Fig. 2: Afectacion
tarsal.

Fig. 3: Estudio
A-P confirmatorio.
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OBJETIVOS

Familiarizar a nuestra comunidad oftalmo-
l6gica con una entidad de rara presentacion
como es el melanoma conjuntival, cuyo pro-
noéstico puede llegar a ser nefasto en aquellos
casos no detectados o evolucionados, y orien-
tar en base a nuestra experiencia en el mane-
jo quirdrgico y en la terapia coadyuvante uti-

lizada en un caso clinico, con imagenes ilus-
trativas al respecto, tanto de anatomia patol6-
gica como pre, intra y postquirdrgicas, reali-
zando al mismo tiempo una revision de dicha
patologia.

CASO CLINICO

Presentamos un caso clinico de un varén
de 74 afios remitido a nuestro centro por sos-
pecha de lesién maligna conjuntival en ojo
derecho. Como antecedentes personales des-
tacaba el padecimiento de carcinomas baso-
celulares tratados a nivel cutdneo y carcino-
ma parotideo antiguo en remision tratados en
otro centro.

El paciente refiere la presencia de nevus
conjuntival desde la infancia con rapido cre-
cimiento en los tdltimos meses dando lugar a
una pigmentacién difusa y acimulos multifo-
cales (figs. 1 y 2) que afectan conjuntiva tar-
sal y borde parpebral. Su exploracién oftal-
moldgica se encontraba dentro de la normali-
dad salvo las lesiones descritas, no objetivan-
dose extension a nivel ocular (ecografia, fun-
doscopia, gonioscopia), ni a nivel sistémico
(TAC, LDH, ecografias viscerales dentro de
la normalidad).

Tras valoracion interdisciplinar (Unidad de
Melanoma del Servicio de Dermatologia)
procedemos a la toma de biopsia de lesion
pigmentada conjuntival remitiéndose para su
estudio anatomopatolégico, que confirma el
diagnéstico de melanoma in situ conjuntival
(figs. 3y 4).

Con la confirmacién diagndstica se proce-
de al tratamiento quirdrgico que consiste en
denudamiento conjuntival parcial ampliado,
uso de mitomicina 0,04% durante 2 minutos,
asociado a crioterapia de lecho residual y
recubrimiento con membrana amnidtica
(figs. 5y 6).

Una vez realizada la extirpacion y recons-
truccion de la superficie ocular y tras consen-
so interdisciplinar complementamos el trata-
miento quirdrgico con terapia topica coadyu-
vante para lo que se prescribe mitomicina al
0,02% en colirio tres veces al dia, e imiqui-
mod tépico (Aldara® 5%) aplicacién tnica
diaria en margen parpebral afecto, ambos
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durante cuatro semanas con suspension esca-
lonada del tratamiento ante la correcta evolu-
cion (fig. 7).

Tras tres meses de seguimiento con terapia
humectante sustitutiva y colirio antiinflama-
torio permanente se observa una correcta
evolucién del proceso reparativo de la super-
ficie ocular decidiéndose la realizacién de
una biopsia de control, que se informa como
dentro de la normalidad, por lo que se proce-
de a seguimiento periddico con exploracion
ganglionar, control analitico basico y de LDH
y controles fotograficos seriados.

REVISION

El melanoma ocular es el tipo de melanoma
mds frecuente después del melanoma cutd-
neo (1,2). El tipo conjuntival comparte su ori-
gen embrionario con los cutdneos, pero difiere
de estos tanto en la clinica y epidemiologia
como en su prondstico y tratamiento. L.a mayo-
ria se originan en el limbo o en la conjuntiva
bulbar, ya sea de forma espontdnea, o derivado
de un nevus preexistente, o bien de una mela-
nosis primaria adquirida (MPA) (1-3).

A nivel ocular se han descrito tres tipos de
melanocitos: los melanocitos dendriticos de
la conjuntiva, precursores de las células del
melanoma; los melanocitos fusiformes y los
melanocitos de células nevoides. De cada
tipo de melanocito pueden originarse distin-
tas lesiones pigmentadas. Las lesiones deri-
vadas de melanocitos dendriticos estdn aso-
ciadas a tres tipos de melanosis de la conjun-
tiva: melanosis epitelial benigna, melanosis
secundaria adquirida de la conjuntiva y MPA,
lesion esta dltima que predispone frecuente-
mente a la displasia y que, por tanto hay que
vigilar estrechamente. Dentro de las lesiones
derivadas de los melanocitos fusiformes des-
taca el nevus de Ota y de las derivadas de las
células névicas, los nevus conjuntivales.

El melanoma conjuntival es de una inci-
dencia extremadamente baja (0,2-0,5 por
1.000.000/afio, raza blanca), comprendiendo
en torno al 5% de melanomas oculares, sin
embargo, durante los tltimos afos se ha
reportado un aumento significativo en el
numero de casos detectados (5).

La exposicion solar, los fototipos cutdneos
y el nimero de nevus son factores relaciona-
dos con el melanoma cuténeo, aunque la aso-
ciacién entre melanoma conjuntival y estos
factores es débil en los estudios disponi-
bles (6).

El melanoma conjuntival es mds frecuente
en los pacientes con antecedentes familiares
o personales de melanoma, lo que también
sugiere una cierta susceptibilidad genética.

ARCH. SOC. CANAR. OFTAL., 2010; 21: 93-97

Fig. 4:
Inmunohistoquimi
ca positiva.

Fig. 5:
Denudamiento
conjuntival.

Fig. 6: Injerto de
membrana
amniotica.
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Fig. 7: Aspecto
postquiriirgico.

Fig. 8: Aspecto
actual.

Hay pocos datos de la patogenia del melano-
ma conjuntival. No se han encontrado muta-
ciones de p53 en cortes histolégicos.

La edad de presentacién del melanoma
conjuntival es en promedio durante la quinta
década de la vida y s6lo se observa de forma
excepcional en menores de 20 afios. La mayo-
ria de los pacientes son caucdsicos (5-7).

La forma de presentacion mds frecuente
del melanoma conjuntival es en forma de
area pigmentada sobreelevada, irregular, uni-
lateral, la mayoria de las veces sin otros sin-
tomas asociados, de color café o negruzco.
Sin embargo, pueden ser amelandticos, de
color amarillento, café-amarillento o rojizo.
Aunque la mayoria de los melanomas con-
juntivales aparecen en el limbo o en la con-
juntiva bulbar, estos tumores también pueden
encontrarse en la conjuntiva palpebral o en la
unién de las conjuntivas bulbar y palpebral
(férnix) (1).

Como regla general, cualquier lesién pig-
mentada en la conjuntiva tarsal (palpebral) en
adultos debe considerarse como un posible
melanoma maligno hasta que se demuestre lo

contrario dada la baja frecuencia de lesiones
benignas en dicha ubicacién. Igualmente,
cualquier lesion en la conjuntiva bulbar que
se extienda hacia la cérnea o que cambie cli-
nicamente en el tiempo debe ser biopsia-
da (4).

Histolégicamente en el melanoma de la
conjuntiva pueden observarse cuatro tipos
celulares distintos: células epitelioideas gran-
des, células epitelioideas poliédricas peque-
fas, células en huso y células globosas. Es
frecuente la combinacién de distintos tipos
celulares. La inmunohistoquimica para prote-
fna S-100 y HMB-45 puede ayudar a diag-
nosticar casos indiferenciados y amelandti-
cos (2).

La conjuntiva no posee dermis papilar por
lo que el crecimiento vertical no es facilmen-
te cuantificable, lo que dificulta la creacién
de patrones de estimacion prondstica como
las clasificaciones de los de origen cutdneo.
Por lo tanto, cualquier lesién que invada la
sustancia propia se clasifica como melanoma
maligno invasor (3).

Las células del melanoma son altamente
invasivas, y pueden comprometer la esclera,
la epiesclera, e incluso extenderse intraocu-
larmente. Las metdstasis son via linfética a
ganglios linfaticos regionales (cervicales,
preauriculares y submandibulares en orden
decreciente de frecuencia).

El melanoma conjuntival tiene una alta
tasa de recurrencia. Se ha estimado que apro-
ximadamente el 50% de los pacientes presen-
ta recurrencias a 10 afos.

La supervivencia de los pacientes con
melanoma conjuntival a 5 y 10 afios es apro-
ximadamente del 85 y 70%, respectivamente.
La mortalidad general del melanoma conjun-
tival reportada en distintas series es aproxi-
madamente del 25% (4).

El pronéstico del melanoma conjuntival
depende de factores como el grosor (peor
aquellos mayores de 4 mms), la localizacién
(peor el melanoma de conjuntiva palpebral o
del férnix), el tipo celular (peor el mixto), el
patrén histolégico (peor el llamado pagetoi-
de) y la invasividad. No tienen significancia
prondstica la edad ni el sexo del paciente.

El tratamiento del melanoma conjuntival
consiste en la reseccion quirdrgica con crio-
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terapia de lecho residual, de margenes y de
cualquier lesién residual de la conjuntiva.
Ante resecciones amplias es necesario recu-
rrir a injertos de membrana amnidtica, con-
juntivales autélogos, o de mucosa bucal (8).
No se recomienda la enucleacion ni la exan-
teracion, salvo aquellos melanomas invasores
masivos. Se ha utilizado como terapia adyu-
vante el uso de mitocina C tdpica, interferén
2 alfa y también se ha comunicado el uso de
imiquimod tépico en afectaciéon parpebral
con buen resultado aunque no existen publi-
caciones sobre la efectividad de estas terapias
a largo plazo (9). La radioterapia no ha
demostrado utilidad y en general produce
pérdida del ojo como complicacién.

Los pacientes con melanoma conjuntival
deben ser controlados varias veces al afio. El
seguimiento debe incluir la bisqueda de ade-
nopatias preauriculares, submandibulares y
cervicales y marcadores de metastasis sisté-
micas como la LDH. Muchos grupos han
comenzado a realizar biopsia del ganglio
centinela en pacientes con melanoma conjun-
tival de alto riesgo; sin embargo, ain hay
poca informacién disponible (10).

CONCLUSIONES

Creemos necesario concienciar de la
importancia de la deteccién precoz, el diag-
ndstico y tratamiento del melanoma conjunti-
val dada su agresividad y mal prondstico en
casos evolucionados. Es deseable llevar a
cabo un seguimiento de todas las lesiones
pigmentadas oculares. Como norma se debe
biopsiar cualquier lesién pigmentada en con-
juntiva tarsal y en cuanto a la conjuntiva bul-
bar las que hayan sufrido cambios en un cor-
to espacio de tiempo. Ante la confirmacién
histolégica el tratamiento debe ser precoz y
quirdrgico, con crioterapia y quimioterapia/
inmunoterapia adyuvante. Los injertos pue-
den ser necesarios para la reconstruccién de
la superficie ocular (conjuntiva, membrana

amnidtica, mucosa bucal). El control postqui-
rurgico serd periddico de por vida.

El conocimiento de estos conceptos es fun-
damental para aumentar la supervivencia de
los pacientes con esta patologia.
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Sindrome de Rosai Dorfman.
A propdsito de un caso

Rosai Dorfman disease. Case report

JEREZ OLIVERAE', PEREZ ALVAREZ J', TOLEDO MONZON JL',
DIAZ ARRIAGA J', CARDONA GUERRA P?

RESUMEN

Caso clinico: Presentamos el caso clinico de un paciente varén de 56 afios que acude a consul-
tas externas de nuestro hospital presentando una masa orbitaria en dngulo superoexterno de
ojo izquierdo. Tras realizacion de pruebas de imagen se lleva a cabo la extirpacion quirtr-
gica de la misma.

Discusion: El sindrome de Rosai Dorfman es una histiocitosis con linfadenopatias masivas que
puede afectar a la 6rbita y al ojo. A pesar de su infrecuencia, deberia entrar en el diagnds-
tico diferencial de masa orbitaria.

Palabras clave: Rosai-Dorfman, histiocitosis, linfadenopatia.

ABSTRACT

Case report: We report the case of a 56-year-old male patient who comes to our hospital with
an orbital mass in the superoexternal angle of his left eye. After completion of imaging
tests, it is surgically removed.

Discussion: Rosai Dorfman syndrome is a histiocytosis with massive lymphadenopathy that
may affect the orbit and eye. Despite its rarity, it should be included in the differential diag-
nosis of orbital mass.

Key words: Rosai-Dorfman, histiocytosis, lymphadenopathy.

INTRODUCCI()N fadenopatias masivas fue descrito por prime-

ra vez por Rosai y Dorfman en el afo

El sindrome de Rosai Dorfman también 1969 (1). Se trata de un enfermedad histioci-
conocido como histiocitosis sinusal con lin-  tica rara de origen desconocido que afecta
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predominantemente a los nédulos linféticos.
Los primeros casos fueron reconocidos en
jovenes de raza negra que presentaban linfa-
denopatias cervicales bilaterales indoloras
asociado a fiebre, anemia, aumento de la
sedimentacion globular e hipergammaglobu-
linemia (2).

CASO CLINICO

Paciente varén de 56 afos de edad que
acude a consultas externas de nuestro hospi-
tal refiriendo una masa orbitaria en el 4ngulo
superoexterno de ojo izquierdo de meses de
evolucién. Como antecedentes personales
destaca una diabetes mellitus tipo 2 y una
acalasia sometida en dos ocasiones a dilata-
cién esofdgica. La historia clinica hace refe-
rencia a una biopsia de ganglio linfatico en el
afio 1998, cuya imagen microscOpica viene
informada como infiltrado sinusal de células
de amplio citoplasma y nucleo redondo con
cromatina clara con alguna figura de emperi-
polesis, compatible con sindrome de Rosai
Dorfman.

A la exploraciéon oftalmoldgica destaca
una agudeza visual de la unidad en ambos
0jos (AO), una masa en dngulo superoexter-
no de ojo izquierdo bien delimitada no adhe-
rida a planos profundos, una presién intrao-
cular de 16 mm Hg AO y una biomicroscopia
y fondo de ojo sin hallazgos de interés.

Se realiza tomografia computerizada de
orbita con contraste donde se pone en eviden-
cia una masa a nivel de la gldndula lagrimal
izquierda de bordes bien definidos y capta-
cién de contraste. Presenta una morfologia
ovalada de 3,3 x 0,6 cm correspondientes al
didametro anteroposterior y transversal, res-
pectivamente. No se observa erosién ni des-
truccién Osea de las paredes de la Orbita
(figs. 1y 2).

Con todos estos hallazgos se propone para
extirpacion completa de la lesion. Bajo anes-
tesia general se realiza orbitotomia lateral
con lo que se consigue exponer y resecar la
masa en su totalidad. La muestra es remitida
al servicio de anatomia patoldgica para su
estudio. La evolucién postoperatoria es favo-
rable, no surgiendo ninguna complicacion

oftalmoloégica de interés. La anatomia patol6-
gica viene informada como lesién compatible
con histiocitosis sinusal con linfadenopatias
masivas o sindrome de Rosai Dorfman. Con
este diagndstico se decide remitir al paciente
para estudio sistémico completo.

DISCUSION

El sindrome de Rosai Dorfman es una
enfermedad no hereditaria que afecta predo-
minantemente a nifios y adultos jévenes con
una edad media de aparicién de 20 afos. Se
ha demostrado una posible predileccién por
el sexo masculino, asi como por los pacientes
de raza negra.

En un 90% de los casos el sindrome de
Rosai Dorfman se presenta como una linfa-
denopatia indolora (3), siendo la cabeza y el
cuello una de las 4reas extranodales mas fre-
cuentemente implicadas.

Hasta un 43% de los pacientes presentan
manifestaciones extranodales en el tracto res-
piratorio superior, senos paranasales, piel,
organos viscerales, huesos, sistema nervioso
central, tracto genitourinario y 6rbita. Estas
pueden ocurrir incluso sin evidencia de afec-
tacion de ndédulos linfaticos (2,4,5). Parece
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ser que la localizacion en tejidos blandos es
mads frecuente en pacientes de edad avanzada.

La afectacion ocular es rara (8,5%) y gene-
ralmente se manifiesta como linfoprolifera-
cién de los tejidos blandos de la dérbita y los
parpados (2,5,6). Asi mismo, existen en la
bibliografia casos descritos de masa epibul-
bar. La implicacion orbitaria puede ser la tni-
ca manifestacién extranodal. En estos casos
dicha masa puede simular un linfoma, un
tumor de glandula lagrimal u otros tumores
histiociticos.

Desde el punto de vista oftalmoldgico se
han descrito igualmente casos de uveitis,
papiledema, afectacién del saco lagrimal e
infiltrados corneales asociado o no a linfade-
nopatias (2-4). La clinica oftalmolégica pue-
de ser muy variada desde el exoftalmo, pto-
sis, hiperemia conjuntival, diplopia u ojo
seco.

Un articulo de Rosai y Dorfman hace refe-
rencia a las diferencias entre pacientes con y
sin afectacion oftalmolégica, apuntando a
una mayor prevalencia de manifestaciones
extranodales en el primer grupo de enfermos.
También describen un mayor porcentaje de
pacientes con afectacion de mucosa y senos
nasales en los mismos (38% frente a 7%) (7).

Durante el curso clinico de la enfermedad
se puede poner de manifiesto fiebre, leucoci-
tosis, aumento de la sedimentacion globular e
hipergammaglobulinemia. También se han
descrito casos de anemia (4,5).

La evolucién de la enfermedad parece res-
ponder a episodios de exacerbacién alternan-
do con periodos de remision (2). A pesar del
curso benigno de la enfermedad, en algunos
casos se puede llegar a producir la ceguera e
incluso la muerte del paciente (8).

La etiologia del sindrome de Rosai Dorf-
man es desconocida aunque diversos estudios
han sugerido la posible asociacién de esta
enfermedad con infecciones viricas por el
virus de Epstein-Barr, virus herpes humano
tipo 6 o parvovirus B19 o infecciones bacte-
rianas (Klebsiella). Asi mismo, se han apre-
ciado asociaciones mas raras como policite-
mia vera, artritis, glomerulonefritis, anticuer-
pos hematolégicos, sindrome de Wiskott-
Aldrich o linfoma maligno. También es posi-
ble la implicacién de alteraciones inmunolé-

gicas asi como factores ambientales en la
patogénesis de este sindrome (2,4,5).

El diagnéstico definitivo se establece
segtn los hallazgos histoldgicos. Las caracte-
risticas citologicas del sindrome de Rosai
Dorfman son bien conocidas, de ahi el interés
de la puncién aspiracién con aguja fina
(PAAF) en su diagndstico (2).

Desde el punto de vista histolégico se
caracteriza por una marcada dilatacion de los
senos ganglionares, en cuyo interior junto a
linfocitos y células plasmaéticas se identifican
histiocitos con intensa linfofagocitosis
(emperipolesis), siendo esto el hallazgo mas
caracteristico.

Citolégicamente destacan la presencia de
histiocitos grandes en cuyo citoplasmas se
encuentran eritrocitos, polimorfonucleares y
c€lulas plasmaticas. La realizacién de estudio
inmunohistoquimico sobre el material de
PAAF revelard positividad para proteina s-100.

El diagnéstico diferencial debe plantearse
con otras enfermedades con histiocitos pecu-
liares, enfermedades granulomatosas e inclu-
so procesos malignos ya que en ocasiones los
histiocitos presentan ntucleos voluminosos y
nucléolos prominentes (9).

No existe consenso a la hora de establecer
el tratamiento mas adecuado. De hecho, se ha
descrito la propensién a la remisién esponta-
nea hasta en un 21% de los pacientes (2,5).
Como alternativas terapéuticas nos encontra-
mos con la extirpacién de la lesion, radiotera-
pia, quimioterapia y corticoterpia. Mehaswa-
ri et al proponen la escision total asociada a
tratamiento corticoideo o quimioterapia mas
agresiva en caso de que fuera necesario (5).
Debido a la probabilidad de remisién espon-
tdnea ya descrita, también existe la posibili-
dad de observacion de las lesiones pequefias
que no producen alteraciones cosméticas o
funcionales (2).

A pesar de afectar generalmente a pacien-
tes jovenes, debe entrar en el diagndstico
diferencial de masas orbitarias durante la
edad avanzada (8).

La tasa de mortalidad se ha establecido en
un 7% como consecuencia de problemas res-
piratorios e infecciones. Como consecuencia,
es recomendable un seguimiento a largo pla-
7o de estos pacientes.
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Displasia fibrosa poliostotica.
Malignidad potencial

Polyostotic fibrous dysplasia. Potential
malignancy

ROCHA CABRERA P, BODRI'GUEZ, MARTIN J', MEDINA MESA E',
SANCHEZ MENDEZ M?

RESUMEN

Caso Clinico: Varén de 33 afios de edad remitido por consulta interdisciplinar por presentar
deformidad progresiva en region malar del lado derecho con afectacién orbitaria, diagnos-
ticado de displasia fibrosa poliostética (DFP) para valoracion y seguimiento por Oftalmo-
logia con pruebas de imagen anatdmicas y funcionales.

Discusion: La DFP es una rara enfermedad que puede pasar desapercibida en casos autolimitados,
que, a pesar de su benignidad habitual, puede adoptar un crecimiento local agresivo, necesitan-
do un exhaustivo control por su potencial degeneracién maligna. En este articulo aportamos un
caso de DFP analizando su dificultad diagndstica y terapéutica y revisando dicha patologfa.

Palabras clave: Displasia, poliostética, érbita, sarcoma, diplopfa.

ABSTRACT

Case report: 33-year-old male patient with progressive deformity in his right malar region
with orbital affectation and diagnosed with polyostotic fibrous dysplasia (PFD). He is sent
to the Ophtalmology Department for interdisciplinary consultation with anatomical and
functional imaging tests.

Discussion: The PFD is a rare disease that can remained unnoticed, despite being a benign pro-
cess it can behave aggressively because of its local growth and can require a strict control
because of its potential malignancy. In this report we describe a case of PFD analysing its
difficult diagnosis and therapy. We also attempt to review this pathology.

Key words: Polyostotic, dysplasia, orbit, sarcoma, diplopia.
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CASO CLINICO

Varén de 33 afios remitido por consulta
interdepartamental (Cirugia Maéxilofacial),
conocido desde los 29 afios edad por presen-
tar asimetria y deformidad facial de predomi-
nio malar, con aumento del perfil 6seo del
lado derecho informado en la tomografia
axial computerizada (TAC). En la explora-
cién hasta el afio 2008 no presenta alteracion
de agudeza visual, de la motilidad extrinseca
e intrinseca en ambos ojos, pares craneales
normales, visién estereoscOpica, biomicros-
copia y tonometria normal, con cierta asime-
tria papilar en la exploracién en 2007.

En el momento del diagndstico en el afio
2005, el TAC demuestra un engrosamiento
heterogéneo con zonas de mayor densidad
que afectan a la fosa craneal anterior y media
de predominio derecho (fig. 1), infiltrando
paredes orbitarias con ocupacion de celdillas
etmoidales (fig. 2), del seno esfenoidal ipsila-
teral y marcado engrosamiento de todo el
hueso frontal con ocupacién del seno propio
(fig. 3). Efectuado el diagndstico de presun-
cién de DFP desde entonces y con valoracién
periddica por el servicio de Neurocirugia se
decide actitud expectante hasta que desarro-
lle déficit neuroldgico, expresion de evolu-
cién clinica. Las pruebas de imagen de con-
trol anual (TAC) muestran aumento lento y
progresivo de la fibrosis.

En la dltima consulta (2009) refiere diplo-
pia ocasional a distancias intermedias, obser-
vando ortoforia para lejos y cerca, test de
visién binocular positivo, con motilidad ocu-
lar normal, fondo de ojo y exoftalmometria
normal. Ante la asimetria papilar y la presen-
cia de enfermedad en el cono orbitario se
establece la conveniencia de realizacion de
campo visual (CV) y topografia papilar
(HRT) para la deteccidn precoz de progresion
de afectacion funcional. El CV y la HRT no
objetiva afectacion funcional en los dos ulti-
mos afios (figs. 4, 5 y 6) mostrando normali-
dad hasta el momento actual de todos sus
pardmetros.

Tras valoracion conjunta interdisciplinar
(cirugia maxilofacial, neurocirugia y oftal-
mologia) se decide actitud expectante.

DISCUSION

La displasia fibrosa es una patologia 6sea
benigna descrita por Lichtenstein en 1938
debida a una alteracién del desarrollo 6seo de
etiologia incierta y postuldndose como causa
la mutacidén de genes de las células somaticas
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Fig. 1: TAC nivel
senos etmoidal y
maxilar donde se
observa la fibrosis
descrita.

Fig. 2: TAC
orbitario donde se
observa estrechez,
evidente en canal
optico derecho.

Fig. 3: TAC a
nivel frontal con
fibrosis florida.
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Fig. 4: Campo
visual dentro de la
normalidad salvo
pequerio escotoma
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que codifican la subunidad o de la proteina
reguladora del guanilnucleétido G proteina
que media la acciéon de la hormona paratiroi-
dea en el hueso. Caracterizdndose por multi-
ples areas de tejido fibroso en varios huesos
sin evidencia de osteoporosis generaliza-
da (1) y generdndose lesiones destructivas
que debilitan el hueso que pueden llegar a
ocasionar fracturas patoldgicas.
Existen tres patrones clinicos (2) diferentes
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unico hueso o monostotica, afectacion de
multiples pero no de todos los huesos o
poliostética, y enfermedad poliostética aso-
ciada a manchas de café con leche en la
piel (3) y anomalias endocrinas, especialmen-
te pubertad precoz o el sindrome de McCune-
Albright, afectando al sexo femenino.

La forma monostdtica es la mas frecuente
y representa el 70% de todos los casos.

La DFP sin disfuncién endocrina represen-
ta el 27% de los casos, encontrando afecta-
cion craneofacial en el 50% de los casos, con
un nimero moderado de huesos afectados.

El sindrome de McCune-Albright repre-
senta el 3% de los casos, las endocrinopatias
asociadas son el hipertiroidismo, adenomas
hipofisarios que secretan hormona de creci-
miento e hiperplasia suprarrenal primaria.

El diagnéstico diferencial de la DFP se
debe hacer con varios procesos patoldgicos:

— Enfermedad de Paget, que afecta al hueso
completo, existiendo alteraciones a nivel bio-
quimico. La DFP suele afectar una parte del
hueso, no existiendo alteraciones analiticas.

— La osteopetrosis maligna no debe ser
confundida con la displasia fibrosa, produ-
ciendo la muerte antes de los 20 afios. La oste-
opetrosis benigna afecta a personas de edad
afectando a todos los huesos de la economia.

— Ladisplasia cementodsea florida, que es
la causa benigna mds comun de radioopaci-
dad generalizada de los maxilares (4).

La DFP puede afectar a la 6rbita, como una
proliferacion lentamente progresiva de hueso
anormal que expande y distorsiona la arqui-
tectura normal orbitaria. Puede debutar antes
de los 10 afios de edad y progresa en las pri-
meras décadas de la vida. Manifestando ano-
malias en la motilidad ocular, compresién del
nervio Optico y produciendo dolor. La distor-
sién progresiva de la 6rbita y del crdneo va a
causar una desfiguracion significativa (5).
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La degeneracion maligna en la DFP es
poco frecuente pero no debemos desdenarla,
siendo el intervalo entre el diagndstico de
displasia fibrosa y la malignizacién muy
variable (6) ocurriendo aproximadamente en
el 0,5% de las monostdticas y en un 4% en
las poliostéticas, con mayor incidencia en
ubicacién femoral y cara. Los tipos histoldgi-
cos mas comunes por orden de frecuencia
son el sarcoma osteogénico, fibrosarcoma,
condrosarcoma Yy el fibrohistiocitoma malig-
no. Es esencial sefalar este hecho, puesto que
la displasia fibrosa y el sarcoma osteogénico
de bajo grado de malignidad son dos entida-
des que pueden confundirse.

El tratamiento quirdrgico es el Unico que
se debe realizar cuando existan trastornos
funcionales o en las afecciones leves para
mejorar el aspecto estético, ya que muchas
lesiones permanecen estdticas y asintomati-
cas (7).

CONCLUSIONES

La DFP es una rara enfermedad que puede
pasar desapercibida en casos autolimitados y
que a pesar de su benignidad habitual, puede
presentar degeneracién maligna. Puede afec-
tar a huesos del macizo facial con repercu-
sién neuroldgica y oftalmoldgica entre otras,
por lo que el seguimiento conjunto interdisci-

plinar es necesario. Al ser mas frecuentemen-
te autolimitada generalmente sélo es preciso
actitud expectante.

A nivel oftalmolégico deberemos evaluar
periddicamente el estado de la orbita y sus
anexos con pruebas de imagen y realizar
pruebas funcionales para detectar precoz-
mente el crecimiento progresivo y su posible
malignizacidn, que requerird una actitud mas
agresiva.
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Tumoracion orbitaria como debut de
un mieloma multiple secretor de
iInmunoglobulina A. A propdsito de
un caso

Orbital tumor as the debut of immunoglobuline A
secretor multiole myeloma. Case report
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RESUMEN

Caso clinico: Presentamos el caso de un paciente varén de 68 afios de edad con clinica de pto-
sis y exoftalmos de 15 dias de evolucién en su ojo derecho. En la exploracién oftalmol6gi-
ca presentd una ptosis de 3 mm, un exoftalmos de 16 mm con hipotropia en posicién pri-
maria de la mirada y limitacién en la abduccion y supraduccion. Los hallazgos radioldgi-
cos e histolégicos demostraron la existencia de un plasmocitoma orbitario a nivel del cua-
drante supero-externo de la érbita, que se extirpd quirirgicamente. Mediante el estudio sis-
témico se diagnosticé de mieloma multiple secretor de IgA en estadio A de mal prondsti-
€O, que se encuentra en tratamiento quimioterdpico y radioterdpico.

Discusién: El mieloma mdltiple es una neoplasia maligna de células plasmaticas cuya presen-
tacion orbitaria es muy poco frecuente, aunque en ocasiones esta tumoracion orbitaria pue-
de constituir la primera manifestacion de esta enfermedad. El tratamiento de esta tumora-
cién suele ser multidisciplinar, combinando la extirpacién local con la radioterapia y la qui-
mioterapia.

Palabras clave: Tumor intraorbitario, mieloma multiple, plasmocitoma, inmunoglobulina A.
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Tumoracion orbitaria como debut de un mieloma mdiltiple secretor de inmunoglobulina A. A propdsito de un caso

ABSTRACT

Case report: We report the case of a 68-year-old male patient male with clinic of ptosis and
exophthalmos of 15 days of evolution in his right eye. The ophthalmological exploration
showed ptosis of 3 mm, exophthalmos of 16 mm with hipotropia in primary position of the
look and limitation in abduction and supraduction. The radiological and histological finds
demonstrated the existence of an orbital plasmacytoma in the upper-external part of the
orbit with, which was removed surgically. Through the systemic study, IgA secretor multi-
ple myeloma was diagnosed in stadium IA, with poor prognosis, which is in chemotherapy

and radiotherapy treatment.

Discussion: Multiple myeloma is a plasma cells malignancy neoplasm whose orbital presenta-
tion is rare, but sometimes the orbital tumor can be the first manifestation of this disease.
The treatment of this tumor tends to be multidisciplinary, combining local removal with

radiotherapy and chemotherapy.

Key words: Intraorbital tumor, multiple myeloma, plasmacytoma, immunoglobulin.

INTRODUCCION

Las neoplasias derivadas de las células
plasmaticas representan aproximadamente el
1-2% de las neoplasias malignas, resultando
el segundo tumor hematolégico en frecuencia
tras el linfoma no Hodgkin.

En funcién de su origen se pueden clasificar
en multicéntricos (como el mieloma multiple) y
localizados (origindndose en hueso —como ocu-
rre con los plasmocitomas dseos solitarios— o en
tejidos blandos —como el plasmocitoma extra-
medular primario o solitario—). La afectacién
orbitaria de las neoplasias de células plasmaticas
resulta muy infrecuente y en algunos casos pue-
de representar la primera manifestacion de una
forma diseminada de esta enfermedad, como es
el mieloma multiple. Asi, la afectacion orbitaria
puede conducir al diagnéstico de mieloma mul-
tiple hasta en un 25-35% de los casos.

El tratamiento consiste habitualmente en la
administracion de quimioterapia, con agentes
alquilantes, y corticoides, pudiendo asociar
extirpacion quirdrgica y radioterapia local. El
prondstico de esta entidad es sombrio y el
fallecimiento se suele deber a cuadros infec-
ciosos o insuficiencia renal.

CASO CLINICO

Presentamos el caso de un varén de 68
afios de edad que fue remitido a nuestra con-

sulta remitido con el diagnéstico de sospecha
de tumoracién de gldndula lagrimal, por pre-
sentar un cuadro de ptosis palpebral y exof-
talmos en su ojo derecho de aproximadamen-
te 15 dias de evolucién. En la anamnesis el
paciente no referia antecedentes personales
de interés salvo cefalea y nduseas inespecifi-
cas de 6 meses de evolucién no filiadas.

En la exploracién inicial se constatd una
agudeza visual (AV) sin correcciéon de 0,2
(estenopeico 0,4) en su ojo derecho (OD), y
de 0,4 (estenopeico 0,4) en su ojo izquierdo
(OD). A la inspeccion se aprecio una leve pto-
sis palpebral en su OD de 3 mm, no pudien-
do palparse masa alguna. El tamafio de la
hendidura palpebral en su OD fue de 6 mm y
de 9 mm en su OI (fig. 1). Se cuantific6 una
leve proptosis del OD con exoftalmémetro de
Hertel de 16 mm, en relacion a los 12 mm de
su OL. En el examen de ldmpara de hendidu-
ra Unicamente se aprecio la existencia de una
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Fig. 1: Discreta
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2 mm con

disminucion del

tamario de la
hendidura
palpebral.
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Fig. 2: Limitacion
de la motilidad
extrinseca:
limitacion en la
supraduccion.

Fig. 3: Imagen de
RMN en la que se
aprecia masa
ocupante de
espacio en
cuadrante stipero-
externo de la
orbita de 27 x 26
mm con marcado
efecto expansivo.

Fig. 4: Imagen de
RMN que muestra
lesion hiperintensa
en T2 degradacion
del techo de la
orbita, con realce
dural, aunque
respetando las
estructuras
cerebrales de la
fosa craneal
anterior.
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catarata subcapsular posterior poco evolucio-
nada, resultando la presién intraocular y el
estudio de fondo de ojo normales.

La exploraciéon de la motilidad extrinseca
del ojo derecho evidenci6 la existencia de
una hipotropfa en posicién primaria de la
mirada, con limitacién a la supraduccién y a
la abduccién en su OD (fig. 2), reconociendo

atudy
study Tim
vl

el paciente una diplopia binocular horizontal.
La exploraciéon de la motilidad intrinseca
demostré la existencia de anisocoria, con
midriasis media reactiva en su OD.

Se solicité una resonancia magnética
nuclear (RMN) con gadolinio apreciando una
lesién ocupante de espacio de 27 x 26 mm a
nivel de la regién supero-externa de la orbita
derecha, con desplazamiento anterior y cau-
dal de la glandula lagrimal y con marcado
efecto expansivo sobre la musculatura extrin-
seca ocular sin signos de invasion de la mis-
ma. Esta lesion era isointensa respecto a la
musculatura en T1 e hiperintensa en T2, con
intenso realce tras contraste intravenoso y
con realce dural adyacente (figs. 3 y 4). Se
pudo apreciar que la lesiéon erosionaba el
techo de la orbita, originando un engrosa-
miento de la duramadre adyacente, sin gene-
rar lesién sobre estructuras cerebrales a nivel
de la fosa craneal anterior. Estos hallazgos
morfolégicos sugirieron como principal posi-
bilidad diagndstica un tumor solitario fibroso
de la 6rbita con afectacion 6sea y dural de la
fosa craneal anterior.

Por este motivo se decidi6 intervenir qui-
rurgicamente, efectuando para ello una orbi-
totomia anterior subperidstica, usando como
via de acceso el surco palpebral en la region
temporal. Se realizé osteotomia del reborde
orbitario temporal para obtener un mejor
acceso a la tumoracién. Tras disecar cuidado-
samente todos los tejidos anteriores de la
orbita, se identificé y aislé la glandula lagri-
mal y se visualiz6 la masa ocupante de espa-
cio. Se correspondia con una tumoracién roji-
za, de consistencia friable y muy mal delimi-
tada, en la que al realizar la exéresis no se
pudo evitar su fragmentacion, obteniéndose
diversas muestras que se enviaron para estu-
dio anatomo-patolégico intraoperatorio.

El resultado de la biopsia fue descrito
como cuatro pequefios fragmentos blandos,
rojizos y otro fragmento decalcificado que
presentaban una importante infiltracion de
células plasmaticas, inmunofenotipicamente
CD 138 y EMA positivos, con predominio de
cadenas ligeras lambda y un factor de prolife-
racion Ki67 de 6-8%. Asi, el servicio de Ana-
tomia Patolégica diagnosticé esta lesion
como Plasmocitoma orbitario.

ARCH. SOC. CANAR. OFTAL., 2010; 21: 106-111



Tumoracién orbitaria como debut de un mieloma muiltiple secretor de inmunoglobulina A. A propésito de un caso

Se procedi6 a la exploracion intraoperato-
ria del techo de la 6rbita, que mostraba esca-
sa consistencia, aprecidandose infiltracion de
estructuras adyacentes Oseas aunque las
estructuras cerebrales se mostraban integras
y no afectadas por la tumoracion. Posterior-
mente, se realizo el cierre de todas las estruc-
turas colocando un drenaje de Penrose. El
curso postoperatorio resulté muy favorable
desde el punto de vista oftalmoldgico, sin
mostrar ningun tipo de complicaciones.

Dado que se diagnosticé al paciente de
Plasmocitoma orbitario, una tumoracién de
células plasmadticas, se remitié al paciente al
servicio de Hematologia para descartar afec-
tacion de médula dsea.

Se detectd en el hemograma una anemia
normocitica (hemoglobina 11,5 g/dl, hemato-
crito 34%, VCM 95.,4), con férmula leucoci-
taria y plaquetaria normal. En el frotis san-
guineo no se detectd existencia de células
plasmaticas. El estudio bioquimico fue nor-
mal.

Se efectudé un proteinograma que mostré
una elevacion en los niveles de IgA de
1170 mg/dl (valores normales: 70-400) y des-
censo en los de IgG de 342 mg/dl (valores
normales: 723-1685), con predominio en
cadenas ligeras lambda, con valores de
300 mg/dl (valores normales: 90-210) sobre
las kappa, que alcanzé valores de 98 mg/dl
(valores normales: 170-370). No se detecta-
ron cadenas ligeras en orina. En el estudio
con inmunofijacién se aprecié un componen-
te monoclonal homogéneo en la regién beta2,
de tipo IgA-lambda.

Teniendo en cuenta esta anomalia en el
proteinograma con el componente monoclo-
nal IgA se postul6 la existencia de un posible
mieloma multiple secretor de IgA. Por ello se
efectué un mapeo radioldgico 6seo en el que
no se observé otras lesiones liticas. Por ulti-
mo, se realiz6 un aspirado de médula 6sea, la
cual mostré una infiltracién > 30% de células
plasmaticas. Finalmente, se diagnosticd de
Mieloma Multiple IgA estadio IA con un
plasmocitoma orbitario y se instaurd trata-
miento quimioterdpico en dos ciclos, usando
Melfalan, Prednisolona, Bortezomib y Acido
Zoledrénico, con regular tolerancia a los mis-
mos.

Posteriormente fue remitido al Servicio de
Oncologia Radioterdpica, quienes llevaron a
cabo un plan de radiacién con acelerador
lineal sobre el area afecta, incluyendo oOrbita
derecha con campo oblicuo y lateral derecho
directo conformado, con proteccién sobre
estructuras oculares (como el cristalino y ner-
vio Optico) o la hipdfisis. Se irradié con una
dosis total de 34 Gy, fraccionado en 2 Gy por
sesion, con una duracion de 10 minutos.

En la actualidad, tras 3 meses de haber
finalizado el tratamiento quirdrgico y radio-
quimioterdpico, la evolucién desde el punto
de vista oftalmoldgico ha resultado satisfac-
toria, desapareciendo la proptosis, el exoftal-
mos y la diplopfa, manteniendo una vision
aceptable. A pesar de ello el tipo de tumora-
cién determina un mal prondstico vital.

DISCUSION

Las neoplasias de células plasmaticas
representan el 1-2% del total de las neopla-
sias malignas (1). En funcién de su origen se
pueden clasificar en multicéntricas (mieloma
multiple) o localizadas (a partir de hueso
—como ocurre con el plasmocitoma solitario
dseo—, o a partir de tejidos blandos —como el
plasmocitoma solitario extramedular—).

El mieloma multiple representa el 10% de
las neoplasias hematoldgicas, resultando la
segunda neoplasia hematoldgica mds fre-
cuente, tras el linfoma no Hodgkin (2). Posee
una incidencia de 5,5 casos/100000 habitan-
tes (3), con cierto predominio en varones,
resultando la edad media en el momento del
diagndstico de 70 afos, siendo extrafia su
aparicién antes de los 40 afos (4).

En aproximadamente el 30% de los casos
su diagndstico se establece de forma casual,
al estudiar a los pacientes por otro motivo. El
dolor 6seo en el esqueleto axial es la princi-
pal forma clinica de presentacién, aunque
otros sintomas frecuentes son malestar gene-
ral, anorexia, astenia, pérdida de peso e infec-
ciones de repeticion. El hallazgo fundamental
de laboratorio para su diagndstico (aunque
estd ausente en el 15% de los casos) es una
hipergammaglobulinemia monoclonal, detec-
tando el exceso de produccién de componen-
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te monoclonal, ya sea de cadenas pesadas
(IgA, IgD, IgG, IgE o IgM) o de cadenas
ligeras (kappa o lambda), el cual se puede
detectar en suero o en orina. El mieloma mas
frecuente es el secretor de IgG, seguido del
secretor de IgA (2). Otras anomalias detecta-
bles en laboratorio suelen ser aumento de la
velocidad de sedimentacién globular (VSG),
anemia, hipercalcemia, hiperuricemia y
aumento de fosfatasa alcalina. En el 90% de
los casos los mielomas muestran afectacion
6sea en forma de pequeiias lesiones liticas a
nivel de pelvis, columna vertebral, fémur,
craneo, etc. Las complicaciones renales son
frecuentes, por la incapacidad de los tibulos
renales para reabsorber el exceso de protei-
nas, resultando una importante proteinuria.

Las manifestaciones oculares del mieloma
miltiple afectan a conjuntiva, cérnea, iris,
cuerpo ciliar, esclerética, musculatura extrao-
cular (5), etc. La afectacién orbitaria es rara y
s6lo existen 40 casos de 52 ojos publicados
en la literatura desde 1972 (2). Una revision
de la literatura muestra que el mieloma mul-
tiple puede presentarse de 3 formas a nivel de
la Orbita:

a) Plasmocitoma: tumor 6seo solitario de
células plasmaticas monoclonales en ausen-
cia de otras lesiones esqueléticas. Buena res-
puesta a radioterapia localizada. Evolucion a
mieloma miiltiple en el 50% de los casos.

b) Plasmocitoma extramedular
primario/solitario: neoplasia de células plas-
mdticas que se desarrolla en tejidos blandos.
Se suelen localizar en el tracto respiratorio
superior y se suelen extender a orbita a través
de los senos paranasales.

¢) Xantogranuloma necrobidtico: rara
enfermedad histiocitica que cursa con infil-
trados cutdneos en forma de nddulos que
infiltra piel y estructuras periorbitarias. El
10% de estos pacientes desarrollan un mielo-
ma multiple.

La presentacion de una lesién orbitaria
como primera manifestaciéon de un mieloma
multiple se da hasta en un 35% de los casos.
En la mayoria de los pacientes evaluados en
la bibliografia los sintomas se instauraron de
forma insidiosa, siendo la proptosis la forma
principal de presentacién (81% de los
casos) (6). Otros sintomas comunes fueron

disminucién de la agudeza visual, diplopia,
ptosis, inflamacién conjuntival, limitacion de
la motilidad (abduccidn), etc. Otros hallazgos
oculares asociados estudiados fueron depdsi-
tos corneales cristalinos, microhemorragias
retinianas, hemorragias en llama o exudados
algodonosos, etc. La extension intracraneal
de esta lesion puede producir lesion de pares
craneales o papiledema (7).

Los hallazgos radiograficos suelen ser
muy importantes a la hora del diagnéstico y
de su localizacién. La mayoria de las lesiones
se localizaron en el cuadrante temporal supe-
rior (en el 75% de los casos), en la region
posterior de la 6rbita (69% de los casos),
siendo en su gran mayoria extraconales
(90%) (2). La tomografia computerizada
(TAC) suele mostrar adelgazamiento del hue-
so alrededor de la lesiéon y masas de tejido
blando que surgen en el hueso causando un
efecto expansivo y de destruccién 6sea mar-
cada. La RMN suele mostrar una sefial
hipointensa en T1 e hiperintensa en T2, aun-
que estos hallazgos pueden ser variables.

En la bibliografia sélo se documenté el sub-
tipo de inmunoglobulina secretada en 37 de los
52 casos, siendo el mas frecuente el aumento
de IgG (51% de los casos). Sélo existen 7 casos
documentados en toda la literatura de mieloma
orbitario secretor de IgA (19%) (2).

Se consideran importantes efectuar estudios
de citometria de flujo de cara a descartar enti-
dades como los linfomas de células B (margi-
nales extranodales, linfoplasmociticos...).
Asi, la mayoria de mielomas mudltiples son
CD19 y CD45-y CD38 y CD138+ (8).

El tratamiento de eleccion es la quimiote-
rapia y consiste en la administracién de
alquilantes (como el Melfalan) combinado
con corticoides y otras sustancias como
bifosfonatos (Acido Zoledrénico). Progresi-
vamente se han ido incorporando otros agen-
tes orientados a otras dianas terapéuticas
como el Bortezomib, un inhibidor del prote-
osoma, que actia regulando el proceso de
crecimiento y proliferacién celular, cuya
incorporacién, en combinacién con los ante-
riores, ha mostrado resultados alentado-
res (9). En algunos casos como los plasmoci-
tomas se puede asociar radioterapia local con
o0 sin extirpacién quirdrgica.
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La supervivencia media desde el momento
de la presentacion es de 23 meses para los
casos de mieloma mudltiple. En los casos de
plasmocitoma 6seo o de plasmocitoma extra-
medular el prondstico es mejor y posee una
supervivencia media de 8 afios (2).

CONCLUSION

Como se ha descrito en el articulo, la afec-
tacion de la 6rbita resulta bastante poco fre-
cuente en el contexto de un mieloma multi-
ple. De hecho, s6lo existen publicados en la
literatura 52 casos en la actualidad. Ahora
bien, si nos centramos concretamente en los
mielomas multiples secretores de IgA esta
presentacién es aun mas infrecuente, ya que
sOlo se han publicado 7 casos. Asi, debe con-
siderarse este caso como una entidad alta-
mente infrecuente en la que el oftalmélogo
puede desempeifiar un papel esencial en el
diagndstico. Por ello, el oftalmélogo debe
considerar la posibilidad de esta tumoracidn,
haciendo especial énfasis ante sintomas
como proptosis, exoftalmos, diplopia, etc.,
que nos permitirian un diagndstico precoz y
un mejor abordaje intervencional dentro de
un equipo multidisciplinar.
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Al Hiraki Al Hiraki, Hassan. Avda. 25 de Julio,
34 -2.°. 38004 - S/C DE TENERIFE

Aleman Flores, Rafael. C/. Fernando Galvan 6,
2.°.35001-LAS PALMAS G.C.

Alvarez Hernéandez, Teresa. C/. José Lépez, 39
- 1.°. 38700-S/C DE LA PALMA, Tenerife
Alvarez Marin, Jorge. Urb. Coralito, viv. 21.
Finca Espaia. 38205-LA LAGUNA
jam@correos.comtf.es

Amigdé Rodriguez, Alfredo. C/. El Humo, 1, 1.°
A. 38003-S/C DE TENERIFE

amigo66 @arrakis.es

Armas Dominguez, Karintia Urb. Mayber, 111
38296 LA LAGUNA

Arteaga Hernandez, Victor Javier. C/. Juan Pérez
Delgado, 22-B. 3006-S.C. DE TENERIFE
Ayala Barroso, Eva. C/. El Durazno 75. 38350-
TACORONTE. Tenerife

Badia Llahi, Hugo Enrique. C/. Sudrez Guerra
61, 4.° Izqui. 38002-S.C. DE TENERIFE
Baeta Bayon, Lidia Avda Juan Carlos I 11 Bl. 2
6° C 35019 LAS PALMAS

Bahaya Alvarez, Yasmin Pz. Los Curtidos, 3
4°A. 38005 Santa Cruz de Tenerife

Barry Gémez, Carlos-Las Palmas

Barry Rodriguez, Julio. Viera y Clavijo 19, 4.°.
35002-LAS PALMAS

Beltramo, Moénica C/. Barranco Pilén, 21 1°
Apto B 35600 PUERTO DEL ROSARIO-
FUERTEVENTURA

Beltran Ferrer, José Vicente. Rafael Cabrera 22,
bajo. 35002-LAS PALMAS

Betancor Padilla, Diego. C/. Obispo Rey Redon-
do 27, 2.°. 38201-LA LAGUNA, Tenerife
Bonilla Aguiar, Felix. Macher. 35571-LANZA-
ROTE, Las Palmas de G.C.

macher @lix.servicom.es

Borges Trujillo, Rosa. C/. Martinez de Escobar
8, 4.° A. 35007-LAS PALMAS

Brito Muguerza, M.?. Carmelina. C/. Sudrez
Guerra 61, 4.° Izda. 38002-S.C. DE TENERIFE
Cabrera Lépez, Francisco. Angel Guimerd n.° 3
- 2.°.35003-Las Palmas

Cabrera Marrero, Begofia. C/. Gravina, 47, 6.°
A 35010 LAS PALMAS

Cabrera Pérez, Antonio. C/. Canalejas 62.
35003-LAS PALMAS
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Cano Gijon, Purificacion. C/. Gral. Bravo 42,
1.°. 35000-LAS PALMAS

Capote Yanes, Eulalia. Urbanizacion Ifara n°® 44
A-10. 38.007 S.C. DE TENERIFE

laliacapote @hotmail.es

Cardona Guerra, Pedro. C/. Juan Dios Martin,
21. 35400-ARUCAS, Gran Canaria

Carrillo Espejo, José Joaquin. C/. General Bra-
vo 42, 4.°. 35002-LAS PALMAS

Carrillo Nieves, Antonio. C/. General Bravo 1.
35002-LAS PALMAS

Casteleiro Licetti, Antonio. Obispo Benitez de
Lugo 38, 1.°. 38300-LA OROTAVA, Tenerife
Castellanos Solanes, Jorge. Hospital de la SS de
Arrecife, Lanzarote
jorgeykatia@abonados.cplus.es

Cifuentes Aguilar, Lina Manuela. Apdo. de
Correos 10271. 38080-S.C. DE TENERIFE
Contreras Estévez, Concepcion. C/. Villa de
Marin N.° 6, 5.° C. 28029-MADRID

Cordovés Dorta, Luis. C/. General Antequera,
12. 38004-S.C. DE TENERIFE

cordoves @retemail.es

De la Cruz Kiihne, Rita, Gauzon III C C/ Pablo
Laloux, 14-5° B sur 33401 Salinas-Castrillo-
Asturias

De la Cruz Rodriguez, José M.*. C/. Las Flores 7,
San Honorato. 38203-LA LAGUNA, Tenerife
De las Heras Acevedo, Elena

Del Arco Aguilar, José Manuel. Residencial
Anaga, Edf. Silvia - Ptal. 3.° 6. 38001-S.C. DE
TENERIFE

Del Rosario Cedrés, David. Av. Asuncionistas
2, 1.°38006-S/C. DE TENERIFE

Delgado Miranda, José Luis. C/. Callao de
Lima , 27- 2.°. 38003-S.C. DE TENERIFE
Diaz Aleman, Valentin Tinguaro C/. Daida, 19
- Guajara Baja. 38205-LA LAGUNA, Tenerife
Diaz Arriaga, Carla, . Cronista Romero Ceba-
llos, 4. 35011 LAS PALMAS

Diaz Arriaga, José. Cronista Romero Ceballos,
4.35011 LAS PALMAS

Diaz Herndndez, José Enrique, Dr. Fleming 1 1°
B 38760 LOS LLANOS DE ARIDANE

Diaz Santiago, Juan J. C/. Luis Doreste Silva
62, 1.°35004-LAS PALMAS

Enriquez de la Fe, Ramén Fco. Av. Rafael
Cabrera 26, 7.° A, D. 35002-LAS PALMAS
Escovar Tolosa, Antonio. C/. Valois, 34. 38400-
PUERTO DE LA CRUZ, Tenerife

Estévez Jorge, Beatriz. Tomas Morales, 54, 1.°
D. 35002 LAS PALMAS

Farina Hernandez, Francisco J. C/. El Cano s/n.
Edif. Capri 2, piso 101. 38109-RADAZUL. El
Rosario. Tenerife

fjavierf @idecnet.com

Febles Reyes, José Vidal. Av. 3 de Mayo 20, 3.°.
38410-LOS REALEJOS, Tenerife

Fernandez de Baca Vaca, Gustavo, Pasaje Lina-
je, 17°29001 MALAGA

Ferrando Gomez, Rafael. C/. Plaza de la Feria
40, 9.°. 35003-LAS PALMAS
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Font Castro, Aurora. C/. M. E. Castro Farifa
75, Mesa del Mar. 38350-TACORONTE, Tene-
rife

Font Pérez, Tomas. C/. Jests 50. 46007-
VALENCIA

Fraile Pefiate, Maria José. Carretera Mesa Mota
13. 38200-LA LAGUNA, Tenerife

Garcia Cabrera, Raquel. C/. Carvajal 1 9.° B

35004 LAS PALMAS

Garcia Gonzalez, Matias. C/. Capitdn Lucena 3.
35007-LAS PALMAS

Garcia Sanchez, Julidn. Plaza Cristo Rey 4,
10.°. 28040-MADRID

Garcia Somalo, Moénica. Urb. Villa Hilaria, 49.
Calle Montana Tahi. 38320-LA LAGUNA,
Tenerife

Garcia Sudrez, Alfonso. C/. Francisco Torque-
mada 1. 35011-LAS PALMAS

Gil Herndndez, M.* Antonia. C/. Angel Rome-
ro, 1. 38009-S.C. DE TENERIFE

Gonzalez de 1a Rosa, Manuel A. C/. Valdés Parc.
65, Radazul. 38109-EL ROSARIO, Tenerife
mgdelarosa@jet.es

Gonzélez Jiménez, Antonio. Av. José Antonio,
5. 38300-LA OROTAVA, Tenerife

Gonzalez Padrén, Manuel. C/. General Mola
80, 5.° piso. 38004-S. Cruz de Tenerife
Guillén Molina, Santiago. Serv. de Oftalmolo-
gfa. Hosp. Insular. 35000-LAS PALMAS
Gutiérrez Gonzalez, Francisco. C/. Alemania,
39. 35006-LAS PALMAS

Hernandez Brito, Ana Maria. Crta. Mesa Mota,
N.° 17. 38208-LA LAGUNA, Tenerife
Herndndez Gonzilez, Manuel. C/. Puerta de
Reventén N.° 10. LAS PALMAS

Herndandez Gonzélez, Sotero. C/. Pérez Soto,
N.° 3. 38009-SANTA CRUZ DE TENERIFE
Hernandez Miranda, Elvira Blas. Avda. de Ana-
ga, 43 5.° A 38001-SANTA CRUZ DE TENE-
RIFE

Hernandez Sudrez, Juan Manuel. Avda. César
Manrique, s/n. 38006-S.C. DE TENERIFE
Herrera Pifiero, Ricardo. Urb. Acordn, Parque
Miramar I; N.° 1. 38109-S/C. DE TENERIFE
Iceta Gonzdlez, Ignacio. C/. Santa Rosalia 49,
1° C 38002-S/C. DE TENERIFE

Jerez Olivera, Eduardo C/ Angel Guerra, 21-4°.
H 35003-LAS PALMAS

Kalab Collado, Antonio. C/. Luis Doreste Silva
36-2-2. 35000-LAS PALMAS

Kalitovics Nobrégas, Nicolas. San Lazaro 25.
38206-LA LAGUNA, Tenerife

Lara Rueda, Nieves Pintor Juan Guillermo, 8-
3°C 35011-LAS PALMAS

Ledén Hernandez, Francisco A. C/. Alvarez de
Abreu 24- 2.°. 38700-S.C. DE LA PALMA,
S.C. Tenerife

Llarena Borges, José Ramoén. C/. Gral. Ante-
quera 4, 4.°. 38004-S.C. DE TENERIFE
Llarena Codesido, Guzman. C/. Sabino Berthe-
lot 1, 5.°. 38003-S.C. DE TENERIFE

Lépez Cotin, Concepcion. C/. Barcelona 3, Ati-
co D. 35006-LAS PALMAS

Lopez Dominguez, Bernabé. C/. Cano 42, 1.°
Izda. 35002-LAS PALMAS

Lopez Gracia, Matias. C/ Gral. Sanjurjo 44, 12-
B. 35010-LAS PALMAS

matias2 @santandersupernet.com
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Losada Castillo, M.* José. C/. Bernardino
Seman 3, Edf. Jonatan, P-2, 301. 38005-S.C.
DE TENERIFE

Losada Garcia-Ontiveros, Gonzalo. Av. Rafael
Cabrera 4, - 3.°. 35002-LAS PALMAS, Gran
Canaria

Lozano Lépez, Virginia

Luque Arellano, Manuel. C/. Adarve 24, 1.°-
Izq. 14001-CORDOBA

Manrique de Lara Morales, Alfonso. Plaza de la
Feria 10- 2.°-dcha. 35003-LAS PALMAS
Mantolan Sarmiento, Cristina. Urb. Guajara,
Delta, 54. 38205-LA LAGUNA, Tenerife
Marrero Saavedra, M.*. Dolores. C/. Obispo
Encina 1, 2.° iqd. 35004-LAS PALMAS, Gran
Canaria

Marin Carrero, Antonio Julidn, Avda. Rep.
Argentina, 37 A 2.°41011 SEVILLA

Martin Barrera, Fernando. Caletillas 20, Edf.
Calemar, Apto. 22. 38520-LAS CALETILLAS,
Candelaria, Tenerife

Martin Gonzélez, José Agustin. C/. Greco 17.
38007-S.C.DE TENERIFE

Martin Hernandez, Rodrigo. C/. Nava y Grimén
70. 38201-LA LAGUNA, Tenerife

Martin Torres, M.? José. C/. Alvareda 35, 6.° B.
35008-LAS PALMAS.

Martinez de Munno, Jorge Eduardo. C/. Elcano,
Edif. Beti, Esc. B; piso 10.° D. 38109-RADA-
ZUL, El Rosario, Tenerife

Martinez Garchitorena, Juan. C/ Dr. Esquerdo,
82, 28007 MADRID

Martinez-Barona Garabito, Fernando. Av. Prof.
Peraza de Ayala 9, 7.°. 38001-S.C. DE TENE-
RIFE

Medina Herrera, Maria. C/. Néstor de la Torre
7-1.° Izda. 35001-LAS PALMAS

Medina Mesa, Erica C/Virgen de las Nieves, 11
38611 SAN ISIDRO - Granadilla, Tenerife
Méndez Gonzilez, Julio. C/. Perdomo 45.
35002-LAS PALMAS

info@juliomendez.com

Merlo Romero, Jorge A. Avda. de Canarias, 10,
1.° C. Triana. 35002 LAS PALMAS

Mesa Lugo, Fatima Irene. Teobaldo Power, 4.
38500-GUIMAR, Tenerife

Mesa Moreno, Carmen Gloria. Serv. Oftalmo-
logia, H.U.C. La Cuesta. 38200-LA LAGUNA,
Tenerife

Mohrez Muvdi, Raji., Apartado de correos 244
35600-PTO. DEL ROSARO, Fuerteventura
Montesinos Ventura, Blanca M.*. C/. Santa
Teresa de Jornet Ibars 9, 2.° D. 38004-S/C. DE
TENERIFE

blancamv @comtf.es

Muifios Gomez-Camacho, José Alberto. C/.
Campoamor, 5 1° B 38006 S. C. DE TENERI-
FE

jam@teide.net

Mujica Moreno, Vicente. C/. Felix Gila, N.° 1,
4.° B. SEGOVIA

Murube del Castillo, Juan. H. Ramén y Cajal.
Serv. Oftalmologia-Apt. 37. 28034 MADRID
Negrin Diaz, Manuel R. C/. Balboa, Urb. Para-
iso 5 Bloque. 30; RADAZUL ALTO. 38109-El
Rosario, Tenerife

Ocana Gonzalez, Marina. C/. Sancho Panza,
122. 35600 Puerto del Rosario. Fuerteventura.
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Ojeda Guerra, Antonio. C/. Costa y Grijalba, 5-
1°. 38004-S/C. DE TENERIFE

Ojeda Socorro, Ramon. C/. Rafael Hardisson 3,
1.°- Izq. 38005-S/C. DE TENERIFE

Pareja Rios, Alicia. C/. Adelantado, N.° 36,
Edf. Nivaria, Portal H, 3.°-1.°. 38200-LA
LAGUNA, S.C. de Tenerife

Pelaez Alvarez, Maria Isabel. C/. Rafael Cabre-
ra 22, 1.°. 35002-LAS PALMAS G. C.

Pellicer Lorca, Tomds. C/. Barcel6 15, 2.° Izda.
28004-MADRID

Perera Sanz, Daniel

Pérez Barreto, Leonor. Urb. Guajara Delta 77.
38205-LA LAGUNA, Tenerife

Pérez Espejo, José. C/. Pérez de Rosas 13,
entresuelo. 38004-S/C DE TENERIFE

Pérez Fernandez, José Ramodn. Elias Ramos, 3,
10B. 38001 S.C. DE TENERIFE

Pérez Figueroa, Nohora. Edif. Morera 8, cuarto.
38700-S/C. DE LA PALMA, Tenerife

Pérez Gonzalez, Francisco. C/. Gago Goutinho
48, 1.°. 35000-TELDE, Las Palmas de G.C.
Pérez Hernandez, Francisco. C/. Le6n y Casti-
llo 51, 2.°. 35003-LAS PALMAS G.C.

Pérez Martin, William. Urb. Gil Roldan 24 -
Guamasa. 38330-LA LAGUNA, Tenerife
Pérez Moran, Manuel. C/. Suarez Guerra 50, 2.°
1 Edif. El Cedro. 38002-S/C. DE TENERIFE
Pérez Silguero, David. C/. Leén y Castillo 49,
piso 4.°. P-1. 35003-LAS PALMAS, G. C.
Pérez Silguero, Miguel Angel. Serv. Oftalmolo-
gia C.H. La Candelaria. 38000-Ctra. Del Rosa-
rio, s/n, S.C. TENERIFE

Pinana Darias, Carlos. C/. Canalejas 33. 35003-
LAS PALMAS G.C.

Pifiero Carrién, Antonio. C/. Ciudad de Ronda
4,2.°-D. 41004-SEVILLA

Quijada Fumero, Eliseo. C/. Alfonso XIII 38, P.
2 viv. 4- La Higuerita. 38200-LA LAGUNA,
Tenerife

Ramos Ramos, Juan José. C/. Leén y Castillo
112-3.°-26. 35004-LAS PALMAS

Reyes Rodriguez, Miguel Angel. Serv. Oftalmo-
logia; H. Materno, Las Palmas-LAS PALMAS
Rocha Cabrera, Pedro. C/. Santo Domingo nime-
ro 26 2 Dcha. Santa Cruz de Tenerife. C.P. 38003
procha975@yahoo.es

Rodriguez Galvéan, Corviniano. C/. Costa y Gri-
jalba 4. 38004-S.C. DE TENERIFE

Rodriguez Gil, Ruyman. C/. Luis Segundo
Romadn y Elgueta, n° 10. Villa Ascensién. San-
ta Cruz de Tenerife. CP 38008

gilorio_79 @hotmail.com

Rodriguez Herndndez, José Vicente. C/. Olof
Palme 44, -2.° C. 35010-LAS PALMAS
Rodriguez Martin, Javier. Bernardino Seman, 3
8° pta 6 38005-SANTA CRUZ DE TENERIFE
Javierrm @comtf.es

Rodriguez Melian, Luis. C/ Pintor Juan Guiller-
mo N°6 Portal 2 2°T 35011 Las Palmas.
luisjrm1981 @hotmail.com
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Rodriguez Pérez, José Alfonso. Avda. Mesa y
Lépez 5, 1.° p. 35006-LAS PALMAS
Rodriguez Pérez, Mercedes. C/. Concejal Gar-
cia Feo 5, -3.°B. 35011-LAS PALMAS
Rodriguez Salgado, Martha C/ Neptuno 10.
Piletillas.Telde. 35215. Las Palmas

salgadoclk @yahoo.es

Royo Martinez, Esperanza. Urbanizacién San
Diego, 19 38208-LA LAGUNA- TENERIFE
Ruiz Funes, José. Rambla Gral. Franco 104,
2.°-D. 38004-S/C. DE TENERIFE

Ruiz Pérez, Angeles, C/ Republica Dominica-
na,13 35200-TELDE Las Palmas

Salofia Bordas, José Luis. Valls de la Torre 7,
1.°, Clinica Arrecife. 35500-ARRECIFE, Lan-
zarote

Sanchez-Gijon Gonzdlez-Moro, Manuel C/.
Castro, 50 38004 S.C. DE TENERIFE
Sanchez Méndez, Manuel. C/. General Goded,
33, 4.° A. 38006-S/C. DE TENERIFE

Séanchez Pérez, Jorge Luis. C/. Santiago Cua-
drado 23, 2.° B. 38006-S.C. DE TENERIFE
Sanchez Rodriguez, Amor. C/ Urb. Copherfam
Alto Bloque 3 7 C 35014 LAS PALMAS
Santana Navarro, Francisco. C/. Olof Palme 44,
11-A. 35010-LAS PALMAS
cadrisana@]lpa.servicom.es

Santana Navarro, Maria Dolores. C/. San Mar-
cial 17. 35250-INGENIO, Las Palmas de G.C.
Santana Valerén, Fermin. C/. La Isa, N.° 12.
38205-LA LAGUNA, Tenerife

Santos Barrera, Roberto. Urba. Guajara Beta
97. 38205-LA LAGUNA Tenerife

Serrano Garcia, Miguel Angel. Callejon de
Bouza 1 - 21, Ofc. 6. 38002-S/C. DE TENERI-
FE

Servando Arteaga, Juan Antonio. C/ Puerto
Escondido, 4 vivienda 216 S/C DE TENE-
RIFE

Shuarzwerg Menis, Diana. C/. Soria, 72. 35229
MARZAGAN, Las Palmas

Tandén Cardenes, Luis. Avda. de Escaleritas,
39B 8° A 35011 LAS PALMAS

Toledo Monzén, Juan Luis. C/ Alonso Alvara-
do 10, 2.° B. 35000-LAS PALMAS

Trujillo Cabrera, Graciela. C/ Gustavo J. Nava-
rro Nieto, 3 1° pta 6 35011- LAS PALMAS
Valls Quintana, Pedro. C/. Carvajal 3 P. 4.°6 C.
35004-LAS PALMAS

Vargas Gonzalez, Juan Carlos. C/. Sin Salida,
7-Bajo; B. 38004-S/C. DE TENERIFE
Vazquez Noya, Ana Marfa. Av. El Puente 66
Residencial Los molinos blok 4 piso 4 A. C.P
38700 Santa cruz de la Palma.

Ventura Rodriguez, Antonio. C/. Santiago Bra-
vo de Laguna 15, 3.° I. 35000-LAS PALMAS,
Gran Canaria

Viera Paldez, David. C/. Rafael Cabrera 22 bis
1° 35002 LAS PALMAS

Zaragoza Garcia, Pablo. C/. Arturo Soria, 310,
3.°C. 28003-MADRID.





