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I Oftalmologia Clinica

Fig. 1.25 Fig. 1.28
Telangiectasia del borde palpebral anterior y escamas Pestafias grasas y escamas en una blefaritis seborreica.
en uha blefaritis estafilocécica.

Fig. 1.29
Muescas, cicatrizacion y madarosis en una blefaritis
estafilocécica de larga evolucién.

Fig. 1.26
Escamas duras en una blefaritis estafilococica.

E = £

Fg 12T Fig. 1.30
Pestafas grasas en una blefaritis seborreica. Triquiasis y poliosis en una blefaritis estafilococica de larga
duracién.
Tratamiento

permanente. En los casos de larga duracidn pueden ser necesa-
Es pesado y el paciente deberia ser informado de que el control rias varias semanas de tratamiento intensivo para conseguir la
de los sintomas es posible aunque no se consiga la curacion mejoria.






_r Oftalmologia Clinica

con aspecto de placas parecidas a pasta de dientes (Fig. 1.37).
En los casos muy graves no se pueden exprimir secreciones.

Fig. 1.37
Placas parecidas a dentifrico que surgen por expresion de las
glandulas de Meibomio en una blefaritis posterior.

Fig. 1.34
Inflamacion difusa alrededor de los orificios de las glandulas de
Meibomio en la meibomitis.

Complicaciones

® Formacién de chalazién, que puede ser recurrente (Fig. 1.38).

® Lainestabilidad de la pelicula lagrimal esta presente en alre-
dedor del 30% de los pacientes. Probablemente es el resultado
de un desequilibrio entre los componentes acuoso y lipidico de
la pelicula lagrimal, lo que permite que aumenten la evapora-
cion de las lagrimas y la sequedad.

e Conjuntivitis papilar y erosiones epiteliales corneales inferiores.

Fig. 1.35

Orificios de las glandulas de Meibomio bloqueados y
cicatrizacién del borde palpebral posterior en una blefaritis
posterior de larga duracion.

Fig. 1.38
Pequenos chalaziones asociados con blefaritis posterior.

Tratamiento

l. Las tetraciclinas sistémicas son el pilar del tratamiento,
pero no deberian emplearse en ninos menores de 12 anos de
edad o0 en mujeres embarazadas o que dan el pecho porque se
depositan en el hueso en crecimiento y en los dientes (estin

Fig. 1.36 unidas al calcio), causando tincién de los dientes e hipoplasia

Obstruccion de las glandulas de Meibomio y telangiectasia del dental. Se puede emplear una de las siguientes preparaciones:

:orde_ g alpebral posterior. en una blefaritls posterior de larga ® Tetraciclina 250 mg cuatro veces al dia durante 1 semana y
uracion.

luego dos veces al dia durante 6-12 semanas.




























Parpados

en su superficie. Inicialmente, el crecimiento es lento y
el tumor puede tardar 1-2 afios en alcanzar un didmetro de
0,5 cm (Fig. 1.66). Si el tumor pasa desapercibido y no se trata
en una etapa precoz, el crecimiento posterior es més rapido y la
lesién desarrolla una ulceracion central (Fig. 1.67), extremos
arrollados sobreelevados y vasos sanguineos dilatados sobre
sus bordes laterales (ufcus rodens) (Fig. 1.68). Con el tiempo
puede erosionar una parte amplia del parpado (Fig. 1.69).

Fig. 1.69
Erosion del parpado por una ulcus rodens.

2. El CCB esclerosante (morfeico) es menos frecuente y puede
ser dificil de diagnosticar porque infiltra lateralmente por deba-
jo de la epidermis como una placa plana indurada que puede
distorsionar el parpado (Fig. 1.70). Los bordes del tumor pueden
ser imposibles de delimitar clinicamente y la lesién tiende a ser

Fig. 1.66 . - mucho mas extensa en la palpacién que en la inspeccion. En una
Pequefio carcinoma de células basales nodular. exploracién superficial un CCB esclerosante puede simular un
drea localizada de «blefaritis crénica» unilateral (Fig. 1.71).

Fig. 1.70

Fig. 1.67 Carcinoma de células basales esclerosante que causa un
Pequefia ulcus rodens. ectropion mecanico.

; : AT : = Fig. 1.71
Fig. 1.68 Carcinoma de células basales esclerosante que simula una
Gran ulcus rodens. blefaritis crénica,
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Fig. 1.75 Fig. 1.78
: g. 1.
Carcinoma de la gléndula de Meibomio nodular. (Cortesia de H. Frank) Amplia afectacién del parpado y la conjuntiva adyacente por

diseminacién de un carcinoma de la glandula de Meibomio.

Fig. 1.76
Gran carcinoma de la glandula de Meibomio nodular. Fig. 1.79
Afectacion de la conjuntiva tarsal por diseminacién de un

carcinoma de la glandula de Meibomio. (Cortesia de H. Frank.)

3. El carcinoma de la glandula de Zeis, que es muy raro, se
caracteriza por una lesion nodular o ulcerativa, de crecimien-
to lento y discreta del borde palpebral (Fig. 1.80).

Fig. 1.77
Diseminacion de un carcinoma de la glandula de Meibomio.

(Fig. 1.79). Esto puede dar lugar al diagnoéstico equivocado de
un cuadro inflamatorio como «conjuntivitis cronica», «quera-
toconjuntivitis limbica superior» o «penfigoide cicatricial».

Fig. 1.80
Carcinoma de la glandula de Zeis ulcerado.
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Oftalmologia Clinica

Fig. 2.5 : Fig. 2.8
Parpado superior derecho cabalgando sobre el inferior. Secrecion del punto lagrimal en la canaliculitis crénica.

Fig. 2.6 Fig. 2.9
Estenosis del punto lagrimal asociada con entropién leve. Punto lagrimal accesorio.

Fig. 2.7 : Fig. 2.10
Obstruccion del punto lagrimal por una pestana. Expresion de material mucopurulento.

cion resulta muy dolorosa y hay que evitar la compresion. En 6. L.a prueba de retencion de fluoresceina (prueba de
ocasiones, la palpacion del saco pondra de manifiesto la exis- desaparicion de fluoresceina) se realiza mediante la instila-
lencia de un cdleulo o un tumor. ¢ion de gotas de fluoresceina al 2% en el interior de ambos
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Ojo seco

Pruebas especiales

Tiempo de rotura de la pelicula lagrimal

El tiempo de rotura (TR) de la pelicula lagrimal es un indice de
la estabilidad de la pelicula precorneal de lagrimas. Se mide de
la siguiente forma:

a. Se instila fluoresceina en el fondo del saco inferior.

b. Se pide al paciente que parpadee varias veces y se detenga.

¢. Se examina la pelicula de ligrimas con un haz de luz amplio
y un filtro azul cobalto. Después de un intervalo de tiempo,
aparccerdan zonas o lineas negras que indican la formacion de
areas secas (Fig. 3.7).

Fig. 3.4
Filamentos corneales.

Fig. 3.7
Una zona seca causada por interrupcion de la pelicula lagrimal.

ElI TR es el intervalo entre el dltimo parpadeo y la aparicion de la
primera drea seca distribuida al azar. El desarrollo de dreas secas
Fig. 3.5 = | siempre en la misma localizacion no deberia tenerse en cuenta
Eias idce y-alg0s Bramenios 1ehions SRRSO POENe porque estd causado por una anomalia local de la superficie cor-

Fig. 3.6
(a) Perforacion corneal en una queratoconjuntivitis seca; (b) el mismo ojo tefido con fluoresceina.
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Conjuntiva

Fig.4.17

Edema palpebral en una infeccion por adenovirus. Fig. 4.20
Queratitis epitelial puntiforme en el estadio 1 de una infeccién

por adenovirus,

b. El estadio 2 se caracteriza por opacidades subepiteliales
blancas y focales que se desarrollan por debajo de las
lesiones epiteliales que se desvanecen (Fig. 4.21). Se cree
que representan la respuesta inmune al virus y pueden aso-
clarse con uveitis anterior transitoria moderada.

Fig.4.18
Foliculos conjuntivales en una infeccién por adenovirus.

Fig. 4.21
Opacidades subepiteliales en el estadio 2 de una infeccion
por adenovirus.

Fs- 4.1 = ¢. El estadio 3 se caracteriza por infiltrados de la estroma

Seudomembranas conjunt_}va[ﬂs en una infeccion por adenovirus. anterior que LlCSilpEll’EL‘t‘l’l gl"lidLllelTIt_‘[IIi.‘ durante meses o
anos (Fig. 4.22).

2. El tratamiento con corticoides topicos estd indicado sélo

s1 ¢l ojo molesta o disminuye la agudeza visual debido a

Queratitis _ : _ g =
lesiones en el estadio 3. Los corticoides no acortan el curso

I. Signos natural de la enfermedad. sino que simplemente suprimen la
a. Elestadio I ocurre dentro de los 7-10 dias del inicio de los inflamacion corneal de forma que las lesiones tienden a
sintomas y se caracteriza por una queratitis epitelial punti- recurrir si el tratamiento con corticoides se suspende de

forme que se resuelve en 2 semanas (Fig. 4.20). forma prematura.



















Fig. 4.40 Fig. 4.42
Papilas gigantes y moco abundante en una enfermedad vernal Ulcera corneal en escudo tefida con fluoresceina en una
avanzada. (Cortesla de A, Bacon.) enfermedad vernal. (Cortesia de C. Barry.)

2. La QCV limbica se caracteriza por ndédulos mucoides situa-
dos alrededor del limbo con discretas manchas blancas super-
ficiales (puntos de Trantas), compuestas de forma predomi-
nante por eosinéfilos en los vértices de las lesiones (Fig. 4.41).

Fig. 4.43
Placa corneal en una enfermedad vernal.

Fig. 4.41
Nédulos del limbo con finas placas blancas sobreelevadas (puntos
de Trantas) en una limbitis vernal.

Queratopatia

Es frecuente y puede adoptar las siguientes formas:

l. Las erosiones epiteliales puntiformes que afectan a la
cornea superior y son los hallazgos mds precoces.

2. La ulceracion en escudo (Fig. 4.42) es un problema grave
que puede complicarse por queratitis bacteriana y raramente
perforacion.

3. Laformacion de placas (Fig. 4.43) puede producirse cuan- Fig. 4.44 -
do la base de la tlcera queda cubierta por moco desecado. Sebdogeronioxon enuna erfferisadad vera.
Esto origina una humidificacion defectuosa por parte de las
ligrimas que evita la reepitelizacion y predispone a la cicatri-
zacion subepitelial y la vascularizacion.

4. Bl seudogerontoxdn se parece a un arco senil y suele |I. Topico
caracterizarse por un perfil en «arco de Cupido» en un seg- a. Los ecorticotdes estan indicados principalmente para tratar
mento previamente inflamado del limbo (Fig. 4.44). la queratopatia aunque pueden ser necesarios como terapia

Tratamiento
























Pinguécula.

el limbo e invade la cérnea. El pterigion se presenta tipicamente
en pacientes que han vivido en climas calidos, y puede represen-
tar una respuesta a la sequedad y a la exposicion a los rayos
ultravioleta de forma crénica.

Signos clinicos

I. Signos (en orden cronolégico)
® Opacidades corneales pequefias y grises cerca del limbo
nasal (Fig. 4.66).

Fig.4.66
Pterigion precoz.

e Laconjuntiva crece por encima de las opacidades y progre-
sivamente invade la cérnea de una forma triangular (Figs.
4.67 y 4.68).
e Se puede ver un depésito de hierro (linea de Stocker) en el
epitelio corneal antes de la cabeza de avance del pterigion.
2. Las complicaciones son irritacion cronica, disminucion de
la vision debida a afectacion del eje visual (Fig. 4.69) o astig-
matismo inducido, y disrupcion de la pelicula lagrimal pre-
corneal. Un pterigién puede inflamarse de forma intermiten-
te y precisa una tanda corta de un corticoide topico débil.

Conjuntiva

Fig. 4.67
Pterigion establecido.

Fig. 4.68
Pterigion avanzado.

Fig. 4.69
Prerigion que afecta al eje visual.

Tratamiento

Estd indicado por motivos cosméticos o por la progresion oca-
sional hacia el eje visual. La reseccidn simple se asocia con una
tasa elevada de recurrencia, frecuentemente mds agresiva que la






Conjuntiva

¢. Los depasitos de rimel suelen acumularse en el fondo de
saco inferior (Fig. 4.76).

d. Los depositos de adrenocromo son pequeiias agrupacio-
nes de pigmento en la conjuntiva tarsal o del fondo de saco
asociadas con el uso a largo plazo de gotas de adrenalina
para el glaucoma (Fig. 4.77).

Fig.4.73
Melanosis epitelial conjuntival.

3. Diagnostico diferencial
a. Lapeca conjuntival es una pequena drea de pigmentacion
epitelial (Fig. 4.74). S
b. Elasade Axenfeld es una zona de melanosis alrededor de un Fig. 4.76
nervio intraescleral o una arteria ciliar anterior (Fig. 4.75). Depositos de rimel en el fondo de saco.

Fig.4.74
Peca conjuntival. Fig.4.77
Depésitos de adrenocromo conjuntivales.

Melanocitosis ocular congénita

Clasificacién

La melanocitosis ocular congénita es una hiperplasia melanoci-
tica infrecuente que ocurre en tres situaciones clinicas:

I. La melanocitosis ocular, la menos frecuente, sélo afecta
al ojo.
2. L.a melanocitosis dérmica sélo afecta a la piel y supone
alrededor de una tercera parte de los casos.
Fig. 4‘75 — 3. La melanocitosis oculodérmica (nevus de Ota) afecta a la
Melanosis alrededor de un nervio intraescleral, Tt Rt j = :
piel y al ojo. Es el tipo que se encuentra con mas frecuencia.
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Oftalmologia Clinica

Fig.5.34
Blefaroconjuntivitis en una infeccion primaria por el virus
del herpes simple.

2. Signos (en orden cronolégico)

C¢lulas epiteliales opacas agrupadas segin un patrén tosco
puntiforme o estrellado (Fig. 5.35).

Después de la descamacion central empieza a formarse una
tilcera lineal-ramificada (dendritica) (Fig, 5.36). Los extre-
mos de las ramificaciones muestran un aspecto tumefacto
caracteristico (bulbos terminales). El lecho de la ilcera se
tifie con fluoresceina (Fig. 5.37) y las células cargadas de
virus en el borde de la dlcera captan el rosa de Bengala
(Fig. 5.38).

e Sensibilidad corneal disminuida.
® Después de algunos dias empiezan a aparecer por debajo de

la dlcera infiltrados anteriores de la estroma, aunque suelen
resolverse rdpidamente una vez que el epitelio se ha curado.
Ocasionalmente, el crecimiento centrifugo continuado de
la dlcera dendritica da lugar a un defecto epitelial mucho

Fig.5.35
Ulcera dendritica precoz tefida con fluoresceina.

Fig.5.36
Pequenias tlceras dendriticas tefiidas con fluoresceina.

Fig.5.37
Gran ulcera dendritica tefiida con fluoresceina.

Fig. 5.38
Gran dlcera dendritica tefiida con rosa de Bengala.

mayor que tiene una configuracion geogrifica o «<ameboi-
de» (Fig. 5.39), sobre todo en el contexto del empleo poco
adecuado de corticoides tépicos.






























Oftalmoelogia Clinica

muestra neovascularizacion con fugas que se extienden a
la base de la ulcera.

b. Eltratamiento sc realiza inicialmente con metilpredniso-
lona intravenosa seguida de corticoides topicos y sistémi-
cos 0 agentes citotoxicos. La ciclosporina topica y sisté-
mica también puede tener un papel.

3. La dlcera indolente bilateral suele afectar a pacientes de
mediana edad malnutridos de origen hindu.

a. Signos. Acanalamiento periférico progresivo desagradable
con respuesta inflamatoria minima que suele resolverse
espontineamente,

b. El tratamiento incluye mejorar la dicta y corregir cual-
quier infeccion asociada.

Signos Fig. 5.67
Propagacion circunferencial de una dlcera de Mooren.

Los signos (en orden cronolégico) comunes a todas las formas
de ulcera de Mooren son:

e Infiltracion corneal periférica a 2-3 mm del limbo (Fig. 5.65).

e Ulceracion corneal en forma de media luna caracterizada por
socavamiento extenso del borde de avance sobre los infiltrados
(Fig. 5.66).

® Diseminacion circunferencial (Fig. 5.67) y central (Fig. 5.68).

Fig.5.68
Propagacion central de una ulcera de Mooren.

e [a fase de curacion se caracteriza por adelgazamiento, vascu-
larizacién y cicatrizacién (Fig. 5.69).

e Puede formarse una catarata secundaria. pero la perforacion es
rara v la esclerdtica no se afecta,

Fig.5.65 _
Infiltracion corneal periférica en una tlcera de Mooren incipiente.

Fig.5.69
Fig.5.66 Vascularizacion y opacificacion corneal en una tlcera de Mooren
Ulceracién periférica en una tlcera de Mooren. (Cortesia de P Watson.) curada.
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Puntos Quistes

Fig.5.94
Huellas - 3 Mapas Lesiones corneales como mapas en una distrofia de Cogan.
digitales : 3 (Cortesia de J. Talks.)

Fig.5.91 u:n.lm y se cxljcndcn_purg sin .u_lu:lnf.ur el limbo, y que se ven
Distrofia de Cogan. mejor mediante retroiluminacion (Fig. 5.95).

Fig. 5.92
Opacidades punteadas en una distrofia de Cogan.

Fig. 5.95
Distrofia de Meesmann.

4. La histologia muestra un engrosamiento irregular del epite-
lio corneal con numerosas células suprabasales vacuoladas.
5. Generalmente no es preciso ningiin tratamiento.

Distrofias de la capa de Bowman

Distrofia de Reis-Biicklers

Fig.5.93
Microquistes epiteliales en una distrofia de Cogan, (capa de Bowman tipo I)
l. La herencia es AD con el locus génico en 531,
3. Signos. Muiltiples quistes intraepiteliales pequenos de tama- 2. Fl inicio es durante la primera infancia con erosiones recu-

10 uniforme pero densidad variable que son maximos en el rrentes.
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inmensa mayoria en ¢l primer ano. El rechazo puede afectar

al epitelio o al endotelio.

a. El rechazo epitelial s¢ caracteriza por una opacidad epite-
lial lineal (Fig. 6.7) que puede ser relativamente asintomd-
tica 0 con escasas consecuencias a largo plazo. A conti-
nuacién aparecen multiples infiltrados subepiteliales
pequenos, similares a una queratitis por adenovirus (man-
chas de Krachmer) (Fig. 6.8), que se pueden asociar con
una iritis leve. Los corticoides tépicos intensivos suelen
ser efectivos para resolver este fendmeno,

Fig. 6.4
Sutura expuesta.

Fig. 6.7
Opacidad epitelial lineal asociada con rechazo epitelial tardio.
{Cortesia de D. Easty)

Fig. 6.5
Hipertrofia papilar debida a irritacion por una sutura protruyente.

Fig. 6.8
Multiples Infiltrados subepiteliales pequefios asociados con
rechazo epitelial tardio. (Cortesia de D, Easty.)

b. El rechazo endotelial es mucho mas grave, ya que las célu-

las endoteliales destruidas por el ataque inmunol6gico no se
= pueden regenerar. Por lo tanto, puede dar lugar a edema
Fig. 6.6 corneal permanente. [nicialmente, el rechazo endotelial se
Injerto opaco debido a fallo endotelial precoz. caracteriza por iritis e inflamacién en la unién entre el injer-
to y el huésped (Fig. 6.9). Esto se sigue por ¢l desarrollo de
un agrupamiento lineal de precipitados endoteliales (linea

2. El fracaso tardio se debe con mayor frecuencia al rechazo
inmunolégico del injerto. Alrededor del 50% de los casos
tiene lugar en los 6 primeros meses del postoperatorio, y la

de Khodadoust) y edema corneal (Fig. 6.10). El tratamien-
to se realiza con corticoides topicos intensivos y periocula-
res. En ocasiones puede ser necesaria la inmunosupresion.
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Fig. 8.4
Catarata nuclear moderada.

Fig. 8.5
Catarata nuclear brunescente,

marron (una catarata brunescente) (Fig. 8.5). Estas cataratas
tienen una consistencia dura, lo cual es relevante desde el
punto de vista quinirgico.

La catarata cortical puede afectar a la corteza anterior. pos-
terior o ecuatorial. Las opacidades empiezan como hendidu-
ras (Fig. 8.6) y vacuolas (Fig. 8.7) entre las fibras del cristali-
no debido a hidratacion de la corteza. La opacilicacion
posterior da lugar a la formacién de las tipicas opacidades
cuneiformes (en forma de cufia) o en radios de bicicleta, a
menudo inicialmente en el cuadrante inferonasal. Tanto la
catarata cortical como la subcapsular son blancas con la ilu-
minacion oblicua (Fig. 8.8) y aparecen negras, recortadas
contra el reflejo rojo, con la retroiluminacion (Fig. 8.9).

La catarata en arbol de Navidad, que es infrecuente, se
caracteriza por depdsitos llamativos, policromdticos, como
agujas, en la corteza profunda y el micleo que pueden
ser solitarios (Fig. 8.10) o asociados con otras opacidades
(Fig. 8.11),

-

e

Fig. 8.6
Hendiduras corticales.

Fig. 8.7
Vacuolas corticales.

Fig.8.8
Cartarata cortical avanzada.



b

Cristalino |

2. Una catarata madura es aquella en la que el cristalino es
completamente opaco (Fig. 8.12).

Fig. 8.9
Catarata cortical vista con retroiluminacion. Fig.8.12
Catarata madura.

3. Una catarata hipermadura es aquella en la que la pérdida de
agua ha dado lugar a la contraccion de la catarata y a la apari-
c¢ién de arrugas en la cdpsula anterior (Fig. 8.13).

4. Una catarata morgagniana es una catarata hipermadura en la
que la licuefaccion total de la corteza ha permitido que el
nticleo se hunda hacia abajo (Fig. 8.14).

Fig.8.10
Catarata en arbol de Navidad.

Fig. 8.13
Catarata hipermadura con arrugas en la capsula anterior.

Fig. 8.1
Catarata mixta cortical y en arbol de Navidad.

Clasificacion segtin la madurez

Fig. 8.14
Catarata morgagniana.

I. Una catarata inmadura es aquella en la que el cristalino es
parcialmente opaco.
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Fig. 8.41
Material del cristalino retenido en la camara anterior.

2. Reaccion téxica a liquido irritante quimico o material
extraio introducido en ¢l ojo en el momento de la cirugia.
Raramente se puede desarrollar una reaccion fibrosa intensa
sobre la superficie anterior de la L1O (Fig. 8.42). En estos
casos el tratamiento intensivo con corticoides topicos y peri-
oculares es muy efectivo. aungue en algunos pueden aparecer
sinequias a la LIO.

Fig. 8.42
Reaccion fibrinosa estéril después de extraccion de catarata.

3. Cirugia dificil o prolongada que da lugar a uveitis y edema
corneal. Sin embargo, esto es evidente en el periodo postope-
ratorio inmediato.

Tratamiento

I. La identificacion del microorganismo causal a partir
del acuoso o del vitreo confirma el diagnéstico. No obstante,
un cultivo negativo no descarta necesariamente la posibilidad
de infeccion. Las muestras se obtienen en el quirofano de la
siguiente forma:

a. Las muestras de acuoso se obtienen mediante aspiracion
de 0,1 ml de humor acuoso con una jeringa y una aguja de
tuberculina, a través de la incision de servicio previa.

b. Las muestras de vitreo se obtienen de forma ideal con un
minivitrectomo (Fig. 8.43) a través de una esclerotomia en
la pars plana 3,5 mm por debajo del limbo (Figs. 8 44 y
8.45). Si no se dispone de minivitrectomo. un método
alternativo consiste en una esclerotomia de espesor parcial

Fig.8.43
Minivitrectomo para obtener muestras de vitreo.

Fig. 8.44
Compas midiendo 3,5 mm desde el limbo,

Fig. 8.45
Minivitrectomo obteniendo muestras de vitreo.
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Fig. 8.50
Precipitados corneales en grasa de carnero en una endoftalmitis
postoperatoria cronica.

® La vitritis es frecuente pero el hipopion es raro.

® Un signo altamente sugestivo de infeccion por P acnes es
una placa blanca creciente en la capsula posterior del cris-
talino. Estd compuesta por colecciones de microorganis-
mos secuestrados en el interior del saco capsular periférico
(Fig. 8.51).

NB: Es importante realizar la gonioscopia con midriasis
para no pasar por alto una placa ecuatorial.

Fig. 8.51
Placa capsular blanca en una endoftalmitis postoperatoria cronica,

3. Evolucién clinica. La inflamacién responde inicialmente
bien a los corticoides topicos (Fig. 8.52), pero recidiva des-
pués de interrumpir el tratamiento (Fig. 8.53) y entonces se
hace refractaria.

Exploraciones

El diagnéstico debe confirmarse mediante cultivos del acuoso y
del vitreo con crecimiento de microorganismos en caldo de tio-

Fig. 8.52
Escasos precipitados corneales después de tratamiento topico
con corticoides en una endoftalmitis postoperatoria crénica.

Fig. 8.53
Recidiva grave de la inflamacion 2 semanas después de interrumpir
el tratamiento con corticoides.

glicolato. Desgraciadamente, con frecuencia los cultivos no con-
siguen demostrar ¢l microorganismo causal, principalmente
debido al pequefio niimero y a la baja patogenicidad del mismo,
que puede tardar 10-14 dias en crecer. La deteccién de los micro-
organismos puede aumentar notablemente con la reaccion en
cadena de la polimerasa (PCR).

Tratamiento

Es dificil porque los microorganismos secuestrados estan aisla-
dos de las defensas del huésped y de los antibidticos,

1. Corticoides tépicos y perioculares, y se pueden probar los
antibiGticos pero la respuesta suele ser transitoria.

2. Las inyecciones intravitreas de vancomicina (1 mgen 0,1 ml)
sola o combinada con vitrectomia de la pars plana tienen
éxito en el 50% de los casos.

3. En ocasiones se puede necesitar la retirada de la LIO, la cor-
teza restante y toda la bolsa capsular. Posteriormente se puede
plantear la implantacién de una LIO secundaria.
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2. Catarata polar, cn la que las opacidades ocupan la corteza b. La catarata polar posterior (Fig. 8.69) puede asociarse en

subcapsular en el polo anterior o posterior del cristalino. ocasiones con restos hialoides persistentes (puntos de Mit-

a. La catarata polar enterior puede ser plana (Fig. 8.60) o se tendorf), lenticono posterior y vitreo primario hiperpldsico
proyecta como una opacidad cénica en la cimara anterior persistente.

(Fig. 8.67). Los pacientes con cataratas piramidales tienen
probabilidades de presentar ambliopia debido a afectacion
unilateral u opacidades asimétricas bilaterales. Las asocia-
ciones oculares ocasionales de la catarata polar anterior
son membrana pupilar persistente (Fig. 8.68), lenticono
anterior, anomalia de Peters y aniridia.

Fig.8.69
Catarata polar posterior congénita,

Otros tipos

: : o I. La catarata coronaria (supranuclear) consiste en opacida-
Fig. 8.66 ' == des redondas en la corteza profunda que rodean al nicleo
Catarata polar anterior plana congénita. como una corona (Fig. 8.70). Suele ser esporadica y sdlo es
hereditaria a veces.

Fig. 8.70
‘Catarata coronaria congénita (supranuclear).

= : S 2. Las opacidades focales de puntos azules (catarata puntifor-
Fig. 8.67 me cerilea) (Fig. 8.71) son comunes ¢ inocuas y pueden co-
Catarata piramidal anterior congénita. (Cortesia de A Shun-Shin.) existir con otros tipos de opacidades del cristalino.

Fig. 8.68 Fig. 8.71
Catarata polar anterior congénita y membrana pupilar persistente. Catarata congénita de puntos azules.









































































Glaucoma

individuos normales. En el GPAA unilateral, los cambios son
mis avanzados en el ojo afectado. En la hipertensién ocular la
presencia y el tamafio de los cambios parapapilares se correla-
cionan con el desarrollo posterior de la lesion de la papila 6pti-
ca y del campo visual. Aproximadamente la mitad de todos los
ojos con hipertension ocular que pasan a tener GPAA mues-
tran progresion de los cambios atréficos parapapilares.

¥ Fig.9.37
" Progresion de la lesion glaucomatosa:
= del nervio 6ptico (ver texto).

Técnicas de imagen

Hace una década la fotografia del fondo de ojo era el tinico méto-
do para documentar los cambios de la papila Gptica en el glauco-
ma. Desde entonces se han desarrollado sofisticados dispositivos
electrénicos con la idea de ofrecer un método objetivo, cuantita-
tivo, especifico y reproducible para diagnosticar el glaucoma y


































































































































Fig. 9.121

Aspecto gonioscopico de la anomalia de Axenfeld que muestra
bandas de iris periférico adheridas a un embriotoxén posterior.

Anomalia de Rieger

Se hereda como un rasgo autosémico dominante con un alto
grado de penetrancia. La afectacién suele ser bilateral pero no
siempre simeétrica.

I. Biomicroscopia con lampara de hendidura
e Embriotoxén posterior.
e Lalinea de Schwalbe puede estar desprendida dentro de la
cdmara anterior.
® Hipoplasia de la estroma del iris (Fig. 9.122), corectopia
(Fig. 9.123), seudopolicoria (Fig. 9.124) y ectropion de la
dvea (Fig. 9.125).

Fig. 9.122
Hipoplasia de la estroma del iris en una anomalia de Rieger.

2. La gonioscopia en los casos leves muestra la anomalia de
Axenfeld. En los casos graves, amplias hojas de la estroma
del iris s¢ adhieren a la cornea por delante de la linea de Sch-
walbe (Fig. 9.126).

3. El glaucoma se presenta en aproximadamente el 50% de los
casos, generalmente durante la primera infancia o la primera

Fig.9.123

Corectopia e hipoplasia de la estroma del iris en una anomalia
de Rieger.

Fig.9.124

Corectopia y atrofia del iris de espesor completo en una anomalia
de Rieger.

Fig.9.125

Ectropion uveal y atrofia leve de la estroma del iris en una
anomalia de Rieger.
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Fig.10.2
Inyeccion ciliar en una uveitis anterior aguda.

Fig. 10.3
Depositos endoteliales en una uveitis anterior aguda.

Fig. 10.4
Precipitados corneales de tamafic medio.

¢. Los PC grandes suelen ser de la variedad «en grasa de
carnero» y tienen un aspecto graso y céreo, apareciendo
tipicamente en la uveitis granulomatosa (Fig. 10.5).

Uveitis

Fig. 10.5
Precipitados corneales en forma de grasa de carnero,

d. Los PC antigros son pigmentados (Fig. 10.6) y, sison
grandes, presentan un aspecto de «vidrio deslustrado»
(hialinizado) (Fig. 10.7).

3. Las células son indicativas de inflamacion aguda.

Fig. 10.6
Precipitados corneales pigmentados viejos.

Fig.10.7
Precipitados corneales viejos con aspecto de «vidrio deslustradoy.
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Fig. 10.16

Opacidades vitreas toscas en una uveitis posterior.

Fig. 10.17
Coroiditis focal activa.

Fig. 10.18
Coroiditis multifocal antigua.

3. La retinitis da a la retina un aspecto blanco nebuloso, con
oscurecimiento de los vasos retinianos (Fig. 10.19). La linea
de demarcacion del foco inflamatorio es indistinta, por lo que
puede ser dificil de discernir la separacion exacta entre la
retina sana y la afectada.

Fig. 10.19
Retinitis focal activa.

4. La vasculitis suele afectar a las venas retinianas (periflebi-
1is) y menos frecuentemente a las arterias (periarteritis). La
peritlebitis activa se caracteriza por una brumosidad blanca
algodonosa que rodea a la columna de sangre (Fig. 10.20). La
afectacidn es segmentaria, con extensiones irregulares por
fuera de la pared vascular. La acumulacién perivascular de
tejido granulomatoso en la periflebitis grave puede ocasionar
la imagen «en gotas de cera» (ver Fig. 10.29).

5. La uveitis anterior «por contigiiidad» es frecuente.

Fig. 10.20
Periflebitis activa.

Complicaciones

Incluyen la afectacion directa de la médcula por el proceso infla-
matorio. edema macular cistoide. isquemia macular, formacion
de una membrana epirretiniana, oclusiones vasculares, neovascu-





















Uveitis

ciones sistémicas, por lo que es importante descartar esta posi-
bilidad en pacientes con presunta uveitis intermedia idiopdtica.

Uveitis posterior

El segmento posterior estd afectado aproximadamente en el
25% de los pacientes con sarcoidosis ocular.

|. La periflebitis retiniana puede variar en su gravedad desde
leve (Fig. 10.27) hasta grave (Fig. 10.28). En ocasiones una
periflebitis grave puede asociarse con exudados perivenosos
denominados «en gotas de cera» (Fig. 10.29) y oclusion de una
rama de la vena retiniana. Aunque las lesiones agudas pueden
resolverse espontineamente o con corticoides sistémicos, el
revestimiento vascular, una vez establecido, suele persistir.

Fig. 10.29
«Gotas de cera» en una periflebitis sarcoidea. (Cortesia
de P Morse)

Fig. 10.27
Periflebitis sarcoidea leve. (Cortesia de P Morse.)

Fig. 10.30
Pequefios granulomas sarcoideos coroideos.

® Los infiltrados mas grandes y confluentes, con bordes
ameboides, son menos frecuentes (Figs. 10.31 y 10.32).

Fig. 10.28
Periflebitis sarcoidea grave.

2. Los granulomas coroideos son relativamente infrecuentes y
varian en su aspecto:
e Infiltrados mdltiples, pequenos, de color amarillo palido
(Fig. 10.30).

Fig.10.31
Infiltrados sarcoideos coroideos confluentes.
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Fig. 10.32
Infiltracion granulomatosa sarcoidea coroidea parapapilar
confluente.

Fig. 10.34
_ Multiples granulomas sarcoideos retinianos.
e Un granuloma coroideo solitario grande (Fig. 10.33) es lo

menos [recuente y se puede confundir con un melanoma
coroideo amelandtico.

Fig. 10.33
Gran granuloma sarcoideo coroideo solitario.

Fig. 10.35
Multiples granulomas sarcoideos prerretinianos (signo de Landers).

3. Los granulomas retinianos son relativamente infrecuentes y
aparecen como lesiones blancas o amarillas (Fig. 10.34).
4. Los granulomas prerretinianos, tambi¢n infrecuentes, se Los corticoides son la base del tratamiento. Sin embargo, el tra-

Tratamiento de la uveitis posterior

localizan tipicamente inferiores, por delante del ecuador tamiento prolongado con corticoides suele ser mal tolerado y
(signo de Landers) (Fig. 10.35). requiere opciones para disminuir la dosis de corticoides como

5. Los granulomas de la papila éptica son raros y nosuelen  meqotrexato a dosis bajas. que es un adjunto relativamente segu-
afectar a la vision (Fig. 10.36). ro y efectivo en la enfermedad cronica.

6. 1.a neovascularizacion retiniana periférica es un hallaz-
2o ocasional (Fig. 10.37) que. en los pacientes de raza negra,
se puede confundir con la retinopatia de células falciformes Diagnéstico diferencial
(ver Capitulo 14).
1. La uveitis intermedia puede ser idiopdtica o estar asocia-

da con enfermedad de Lyme, esclerosis miiltiple, linfoma no
NB: Puede aparecer papiledema, habitualmente secunda-h Hodgkin de células B grandes y enfermedad de Whipple.
rio a la afectacion del sistema nervioso central, en ausencia 2. Las lesiones coroideas pequeﬁas también se producen en
de otras lesiones del ojo. la coroiditis multifocal con panuveitis, coriorretinopatia en

T S R T L N P e T perdigonada y tuberculosis.
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Fig. 10.39
Ptisis bulbi secundaria a uveitis anterior recurrente en una
enfermedad de Behget

Fig. 10.40
Retinitis en una enfermedad de Behget. (Cortesia de 5. Milewski.)

Fig. 10.41
Vasculitis retiniana oclusiva en una enfermedad de Behcet.

6. La exudacion retiniana masiva aguda que afecta a las
capas exteriores de la retina, con obliteracién asociada de los
vasos sanguineos, es rara pero grave (Fig. 10.43).

7. La vitritis, que puede ser grave y persistente, es universal.

Tratamiento de la uveitis posterior

LLa uveitis posterior se trata con corticoides sistémicos a dosis
altas. Desgraciadamente, la inflamacion a menudo se vuelve
resistente a los corticoides y precisa un tratamiento alternativo
con fdrmacos como ciclosporina, colchicina, azatioprina, clo-

Fig. 10.42
Edema retiniano difuso en una enfermedad de Behget.
{Cortesia de B. Noble.)

Fig. 10.43
Exudacion retiniana masiva y obliteracién vascular en una
enfermedad de Behget.

rambucilo y levamisol, que también son titiles para las manifes-
taciones sistémicas de la enfermedad. A pesar del tratamiento, el
5-10% de los pacientes quedan ciegos. La etapa final de la afec-
tacion del segmento posterior se¢ caracteriza por atrofia éptica,
atenuacién y cubrimiento vasculares, y cicatrizacién coriorreti-
niana variable (Fig. 10.44),

Fig. 10.44
Oclusion vascular terminal, cicatrizacion retiniana y atrofia
optica consecutiva en una enfermedad de Behcget.
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sanguineos retinianos (Fig, 10.53) y afectacion de la cabe- ® Sin tratamiento la ceguera es segura en varias semanas o
za del nervio 6ptico (Fig, 10.54). algunos meses por afectacion retiniana extensa (Fig. 10.55).

desprendimiento de retina o atrofia 6ptica consecutiva,

Fig. 10.52
Retinitis por CMV fulminante.

Fig. 10.55
Retinitis por CMV terminal.

3. La regresion después del tratamiento se caracteriza por
menos hemorragias. menos opacificacion y cambios difusos
atroficos y pigmentarios (Fig. 10.56).

Fig. 10.53
Retinitis por CMV fulminante. (Cortesia de S. Milewski.)

Fig. 10.56
Retinitis por CMV inactiva.

Tratamiento

El desprendimiento de retina suele ser corregible con vitrecto-
mia y taponamiento con aceite de silicona. Los siguientes far-
macos se pueden emplear individualmente o combinados para
tratar el CMV activo.

1. El ganciclovir sistémico s¢ administra inicialmente por via

endovenosa. 10 mg/kg cada 12 horas durante 2-3 semanas
Fig.‘lo._54 : - = (induccién), y luego a 5 mg/kg cada 24 horas hasta que la
Fuscticion de b cabany Cul riefvic Optice PO dna owtinils retinitis es estable. Después la dosis de mantenimiento oral

fulmi CMV. (Cortesia de 5. Milewski.
STRA Py = e para toda la vida es 300 mg diarios. El ganciclovir es efecti-
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Fig. 10.69
Retinitis por Toxoplasma tipica.

Fig. 10.71
Retinitis por Toxoplasma yuxtapapilar.
e La vitritis grave puede dificultar la visualizacion del fondo
de ojo, aunque el foco inflamatorio todavia se puede dis-
tinguir (aspecto de «faro en la niebla») (Fig. 10.70).
e Los signos asociados incluyen vasculitis y en algunos
casos la hialoides posterior desprendida queda cubierta por
! precipitados inflamatorios.

Fig. 10.72
Retinitis por Toxoplasma multifocal atipica en un caso de sida.
{Cortesia de |. Salmon.)

Fig. 10.70
Retinitis por Toxoplasma y vitritis grave que dan lugar
a un aspecto de «faros en la nieblax».

3. La papilitis (inflamacion de la cabeza del nervio optico)
puede ser secundaria a retinitis yuxtapapilar (coroiditis de
Jensen) (Fig. 10.71). Muy ocasionalmente, la papila es el
principal lugar de afectacion.

4. Las lesiones atipicas. que pueden producirse en personas

inmunodeprimidas, se caracterizan por focos discretos multi- Fig. 10.73
focales bilaterales (Fig. 10.72) o extensas areas confluentes Cicatrizacion confluente debida a toxoplasmosis.

de retinitis (Fig. 10.73). Faltan las cicatrices preexistentes, lo
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el polo posterior, que pueden asociarse con pequeifias agru-
paciones de pigmento.

2. Las lesiones de atrofia peripapilar focal, que son menos
frecuentes. y se caracterizan por ser irregulares y perforadas,
parecidas a las manchas periféricas (Fig. 10.83).

Fig. 10.81
Neumocistosis coroidea. (Cortesia de S. Mitchell.)

2. El tratamiento con cotrimoxazol (trimetoprima-sulfameto-

xazol) o pentamidina da lugar a la resolucién en varias semanas. Fig. 10.83

Manchas atréficas peripapilares focales en una histoplasmosis.

. Uveitis fiin gi ca 3. Atrofia paripapilar difusa que se extiende hasta la mitad de
un didmetro papilar m4s alld del borde del mismo (Fig. 10.84).

Histoplasmosis

La histoplasmosis es una infeccién fiingica causada por Histo-
plasma capsulatum. La histoplasmosis ocular es asintomética si
no causa maculopatia. El humor vitreo permanece claro y no se
ve nunca afectado.

Lesiones asintomaticas

I. Las manchas histoplasmaticas atréficas son pequefias
lesiones blanco-amarillas, redondeadas y ligeramente irregu-
lares, dispersas en la periferia retiniana media (Fig. 10.82) y

Fig. 10.84
Atrofia parapapilar difusa y manchas atréficas periféricas
en una histoplasmosis.

4. Estrias periféricas lineales de atrofia coriorretiniana
(Fig. 10.85).

Maculopatia exudativa

La neovascularizacion coroidea (NVC) es una manifestacion
tardia que suele aparecer entre los 20 y los 45 afios de edad, apro-
ximadamente en el 5% de los ojos. En la mayoria de los casos se

Fig. 10.82
«Manchas histoplasmdticas» periféricas.







rirgica de la NVC por debajo de la f6vea puede estar in-
dicada en casos seleccionados. La terapia fotodindmica
de las lesiones por debajo de la févea también resulta pro-
metedora.

Candidiasis

Candida albicans, una levadura, es un comensal habitual de la
piel. la boca, el tracto gastrointestinal y la vagina de los seres
humanos, con una tendencia a la infeccién oportunista. La can-
didemia, que puede dar lugar a afectacion ocular, ocurre en tres
grupos principales de pacientes: (a) usuarios de drogas por via
endovenosa, (b) pacientes con catéteres a domicilio durante
largo tiempo y (¢) pacientes immunocomprometidos.

Fig. 10.88
Coroiditis por Candida multifocal.

Signos clinicos

I. La presentacién cs con vision borrosa unilateral gradual y
aparicioén de moscas volantes,

2. Signos (en orden cronolégico)
¢ Coroiditis focal o multifocal (Fig. 10,87).

Fig. 10.89
Coroiditis por Candida multifocal con «bolas de algodén»
vitreas. (Cortesia de ). Salmon.)

Fig. 10.87
Coroiditis por Candida focal.

® Retinitis multifocal que se manifiesta por pequenas lesio-
nes redondas, blancas y ligeramente sobreelevadas con
bordes indistintos (Fig. 10.88).

e Las lesiones retinianas crecen y se extienden al interior del
gel vitreo, originando colonias flotantes algodonosas blan-
cas (Fig. 10.89).

¢ Endoftalmitis cronica caracterizada por infiltracién vitrea
grave (Fig. 10.90).

® Necrosis retiniana y desprendimiento de retina.

3. Pueden ser necesarias exploraciones como cultivos de
vitreo y PCR para confirmar el diagnéstico.

Fig. 10.90
Endoftalmitis por Candida.
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Fig.10.115 Fig. 10.117
Coroidopatia serpiginosa precoz. Afectacion extensa del polo posterior en una coroidopatia
serpiginosa.

logia autoinmune. Aproximadamente el 90% de los pacientes
son positivos para el HLA-A29,

I. La presentacion es en la sexta a séptima décadas de la vida
con vision borrosa, frecuentemente asociada a nictalopia,
trastornos de la vision de los colores y moscas volantes. La
gravedad del trastorno visual no suele ser proporcional a la
agudeza visual. lo que indica la existencia de una disfuncién
retiniana difusa.

2. Signos
e Vitritis difusa pero minima o ninguna uveitis anterior.
® Las lesiones agudas consisten en un niimero diverso de

manchas ovoides pequenas (100-300 um), subretinianas,

mal definidas, planas y de color crema, con bordes distin-

tos que se distribuyen segtin uno de estos cuatro patrones:

a. Afectando a la mdcula y la periferia media (Fig. 10.118,
ver Fig. 10.121a).

Fig. 10.116
Coroidopatia serpiginosa mds avanzada.

EPR. El prondstico visual a largo plazo es malo, con pérdida
visual permanente causada por afectacion de la fovea aproxi-
madamente en el 50% de los casos (Fig. 10.117). Algunos ojos
presentan NVC asociada con una cicatriz antigua que puede
requerir fotocoagulacion con ldser. La fibrosis subretiniana es
una complicacién tardia rara.

6. Las opciones de tratamiento incluyen una triple terapia con
corticoides sistémicos, azatioprina y ciclosporina, aunque
puede ser adecuada una monoterapia precoz con ciclosporina.

Retinocoroidopatia en perdigonada

Fig. 10.118
Retinocoroidopatia en perdigonada que afecta a la macula
y la periferia media.

La retinocoroidopatia en perdigonada es una enfermedad infla-
matoria infrecuente, bilateral y crénica. probablemente de etio-
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b. Con un respeto macular relativo (Fig. 10.119).
¢. Con predominio macular.
d. Asimétrico con predominio inferonasal y respeto
macular relativo.
e Con el tiempo las lesiones pueden confluir. Las lesiones
inactivas consisten en manchas atroficas blancas y bien
delimitadas (Fig. 10.120).

Fig. 10.120
Retinocoroidopatia en perdigonada resuelta,

3. Laangiografia con fluoresceina de las lesiones bien esta-
blecidas muestra tincion de la papila y fuga vascular (Fig.
10.121b), pero las lesiones en perdigonada precoces pueden
permanecer silentes durante el angiograma, de forma que un

Fig. 10.119
Retinocoroidopatia en perdigonada que respeta la macula.

Fig. 10.121
Retinocoroidopatia en perdigonada (ver texto). (Cortesia
de S. Milewski.)
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Fig. 10.126 Fig. 10.127
Coroiditis multifocal activa con panuveitis. Fibrosis subretiniana difusa.

Fig. 10.128
Sindrome de puntos blancos multiples evanescentes (ver texto). (Cortesfa de S. Milewski.)
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Fig. 11.4
Melanoma del iris en tapioca. (Cortesla de B, Damato.)

Fig. 11.6
Metastasis solitaria en el iris.

Fig. 11.5
Visién gonioscépica de un melanoma del iris que afecta al dngulo.

4. Laradioterapia con placas locales (braquiterapia) o la irra-
diacién externa con particulas cargadas para los tumores no
resecables.

5. La enucleacion puede ser necesaria para los tumores que
crecen difusamente.

Diagnéstico diferencial

I. Nevus del iris, si es grande y distorsiona la pupila (ver Fig.
11.11).

2. Melanoma del cuerpo ciliar con extension a través de la
raiz del iris (ver Fig. 11.24).

3. Las metastasis en el iris son raras y suelen presentarse en
pacientes con una neoplasia sistémica conocida. Los tumores
secundarios son masas de crecimiento rdpido. rosadas o ama-
rillas (Fig. 11.6), que se asocian a menudo con signos de uvei-
tis anterior y en ocasiones hipema. También pueden verse
miiltiples depositos pequenos (Fig. 11.7).

4. El adenoma del epitelio pigmentario del iris es un
tumor benigno raro que se caracteriza por un nédulo de color
gris oscuro-negro con una superficie lisa pero a veces multi-
nodular, habitualmente en el iris periférico (Fig. 11.8). La

Fig. 11.7
Metastasis maltiples en el iris. (Cortesia de B. Damato.)

Fig. 11.8
Adenoma del epitelio pigmentario del iris.

lesion causa desplazamiento anterior y adelgazamiento de la
estroma del iris, que en ocasiones puede erosionarse, ponien-
do de manifiesto la existencia del tumor con la biomicrosco-
pia con lampara de hendidura.
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5. Elleiomioma es un tumor benigno extremadamente raro que
se origina en el midsculo liso. El aspecto es similar al de un
melanoma amelanético excepto que el leilomioma no estd con-
finado necesariamente a la mitad inferior del iris (Fig. 11.9).
En la mayor parte de los casos el diagnostico solo puede esta-
blecerse histolégicamente.

6. Quiste primario del iris (ver después).

Fig. 11.11
Nevus del iris que distorsiona la pupila,

Fig. 11.9
Leiomioma del iris.

Nevus del iris

I. Un nevus del iris tipico es una lesion pigmentada, plana o
ligeramente sobreelevada, que suele tener menos de 3 mm de

diametro (Fig. 11.10). Se localiza en las capas superficiales Fig. 11.12
del iris y a veces puede causar una distorsion leve de la pupi- Nevus del iris difuso.

la y ectropion uveal (Fig. 11.11).
2. Un nevus del iris difuso oscurece el patrén normal de las

criptas del iris y origina una heterocromia hipercromica (Fig. 3. Los nédulos de Lisch son miltiples pequefios hamartomas
11.12). Se puede ver en los pacientes con sindrome de Cogan- melanociticos bilaterales que se encuentran después de los
Reese (ver Capitulo 9) y puede mostrar también la presencia 16 anos de edad pricticamente en todos los pacientes con
de pequenos nédulos pedunculados que parecen mamelones. neurofibromatosis-1 (Fig. 11.13).

Fig. 11.10 Fig. 11.13
Nevus del iris con varias pecas. Nodulos de Lisch,
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Fig. 11.43
Hemangioma coroideo difuso.

y el cuerpo ciliar, Los tumores metastdsicos en la coroides son mds
frecuentes que las neoplasias primarias pero su presencia suele ser
indetectable o estar ensombrecida por la enfermedad general del
paciente. El lugar primario més frecuente es la mama en las muje-
res y el bronquio en ambos sexos. Una metdstasis coroidea puede
ser la forma de presentacién inicial de un carcinoma bronquial,
mientras que una historia antigua de mastectomia es habitual en
las pacientes con tumores de mama. Otras localizaciones primarias
menos frecuentes son el tracto gastrointestinal, el rindn y el mela-
noma cutdneo. Sin embargo, la prostata es un lugar primario extra-
ordinariamente raro. La supervivencia del paciente suele ser mala,
con una media de 8-12 meses para todos los pacientes y de 15-17
meses para los que tienen carcinoma de mama. En las pacientes
con carcinoma de mama, los factores de riesgo de metastasis

coroideas incluyen la diseminacién de la enfermedad en mas de un
drgano y la presencia de metastasis pulmonares y cerebrales.

Signos clinicos

I. La presentacion suele ser con afectacién repentina de la
vision, aunque las metdstasis pueden ser asintomaticas si se
sitdan lejos de la macula.
2. Signos
® [esidn ovalada o en placa, de color blanco-crema y creci-
miento rdpido, localizada generalmente en el polo poste-
rior (Fig. 11.44).

e Ll tumor raramente se sobreeleva lo suficiente porque
infiltra lateralmente (Fig. 11.45).

Fig. 11.44
Metastasis coroidea de un carcinoma de colon. (Cortesia
de S. Milewski.)

Fig. 11.45

Metastasis coroidea de un carcinoma
de mama. (Cortesia de M. Karolczak-
Kulesza.}
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Fig. 11.59
Retinoblastoma intarretiniano pequefio.

Fig. 11.60
Retinoblastoma.

Fig. 11.61
Retinoblastoma endofitico. (Cortesia de C_Barry)

Fig.11.62
Retinoblastoma exofitico. (Cortesia de S. Milewski)

Fig. 11.63
Desprendimiento de retina causado por un retinoblastoma
exofitico.

2. La TC pone de manifiesto una afectacién importante del ner-

vio optico, orbitaria y extension al SNC, y la presencia de
pinealoblastoma y calcificacion (Fig. 11.64). Sin embargo,
supone una dosis significativa de irradiacién que puede ser
peligrosa en pacientes con mutaciones germinales,
. L.a RM no puede detectar calcificaciones, pero es superior a
la TC para la evaluacién del nervio éptico y la deteccidén de
pinealoblastoma, especialmente cuando se emplea un medio
de contraste. La RM también puede ser util para diferenciar
el retinoblastoma de cuadros similares.
Las exploraciones sistémicas como puncién medular y
puncién lumbar se llevan a cabo sélo en pacientes con
afectacion del nervio Optico o evidencia de extensidn
extraocular,

e c—— s












Oftalmologia Clinica

- Fig. 11.77
F'g'. i 1'.15 Astrocitoma retiniano plano. (Cortesia de C. Barry)
Retinocitoma. (Cortesia de K. Nischal.)

veces ocurre aisladamente, se observa con mayor frecuencia en
pacientes con esclerosis tuberosa (ver Capitulo 20). Alrededor
del 50% de los pacientes con esclerosis tuberosa tienen astroci-
tomas del fondo de ojo, que pueden ser miltiples y son bilatera-
les en aproximadamente el 15% de los casos.

Signos

e El aspecto mds comiin es una lesion nodular semitranslicida
(Fig. 11.76) o una lesion blanca. bien circunscrita y relativa-
mente plana (Fig. 11.77).

Fig.11.78
Astrocitomas retinianos de larga evolucion.

Fig. 11.76
Astrocitoma retiniano nodular.

e Mis tarde, el tumor se vuelve mis sélido y blanco y puede,
en la exploracion superficial, parecerse a un retinoblastoma
(Fig. 11.78).

® El desarrollo de miiltiples dreas de calcificacion dentro de un
tumor de larga evolucion puede originar un aspecto fosiliza-
do, en mora (Fig. 11.79).

Fig. 11.79
Astrocitoma retiniano en mora calcificado.
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Fig. 11.86
{a) Hemangioma capilar retiniano, (b) después de fotocoagulacién con laser.

hereda de forma autosémica dominante y se denomina faco-
matosis newrooculocutdnea o, de forma alternativa, caverno-
ma miiltiple.

l. La presentacion es durante la segunda o tercera décadas de
la vida con hemorragia vitrea o, mas habitualmente, como un
hallazgo casual.

2. Los signos varian desde una coleccién de aneurismas (Fig.
11.87) hasta un complejo elaborado de anomalias vascula-
res en la retina (Fig. 11.88) o la cabeza del nervio éptico
(Fig. 11.89) que en raras ocasiones pueden sangrar (Fig,
11.90). Debido al lento flujo de sangre dentro del tumor, los
glébulos rojos pueden sedimentar y separarse del plasma,
dando lugar a un depdsito o niveles liquidos dentro de la
lesién, Fig.11.88

Hemangioma cavernoso retiniano.

. Fig.11.89
Fig.11.87" Hemangioma cavernoso de la cabeza del nervio optico. (Cortesia

Pequefio hemangioma cavernoso retiniano. (Cortesia de S. Milewski.) de P Morse.)







Tumores del epitelio
pigmentario retiniano

Hipertrofia congénita del epitelio
pigmentario retiniano

La hipertrofia congénita del epitelio pigmentario retiniano
(HCEPR) es una lesion benigna frecuente que puede ser: (a)
tipica, solitaria o agrupada, o (b) atipica. Es importante diferen-
ciar los dos tipos porque la iltima puede tener importantes
implicaciones sistémicas,

Hipertrofia congénita del epitelio pigmentario
retiniano tipica

|. Solitaria
® [esion unilateral, plana, de color gris oscuro o negro, bien
delimitada, redondeada u ovalada, con un tamafo de una a
ires veces el didmetro papilar, y frecuentemente con un
halo de hipopigmentacidn justo por dentro del margen
externo de la lesion (Fig. 11.93).

Fig. 11.93
Hipertrofia congénita solitaria tipica del epitelio pigmentario
retiniano con despigmentacion periférica.

e Se pueden observar lagunas despigmentadas que a menu-
do se agrandan o se unen, especialmente en los pacientes
de mds edad (Fig. 11.94).

¢ Algunas lesiones pueden volverse casi totalmente despig-
mentadas con tan sélo un fino halo de pigmento residual en
su margen (Fig. 11.95).

2. Agrupada

e Lesiones generalmente unilaterales, de tamaiio variable,
claramente circunscritas, redondeadas, ovaladas, de color
gris oscuro o negro, a menudo organizadas segin un
patron que simula huellas de animal (pigmentacion en
huellas de oso) (Fig. 11.96).

Tumores intraoculares

Fig. 11.94
Hipertrofia congénita sclitaria tipica del epitelio pigmentario
retiniano con lagunas centrales hipopigmentadas.

Fig. 11.95

Hipertrofia congénita solitaria tipica del epitelio pigmentario
retiniano que estd casi completamente hipopigmentado aparte
del anillo periférico.

Fig. 11.96
Hipertrofia congénita agrupada tipica del epitelio pigmentario
retiniano.
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Fig. 12.25
Ecografia sagital en modo B que muestra un desgarro retiniano
superior asociado con desprendimiento vitreo posterior con
una retina plana. (Cortesia de K. Nischal.)

= |

Fig. 12.26

Ecografia sagital en modo B que muestra un desprendimiento
de retina total asociado con vitreorretinopatia proliferativa
avanzada (signo triangular). (Cortesia de K. Nischal.)

Fig. 12.27
(a) Sinquisis; (b) desprendimiento vitreo posterior no complicado; (¢) formacién de desgarro retiniano y hemorragia vitrea; (d) avulsion
de un vaso sanguineo retiniano y hemorragia vitrea.
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Fig. 12.55

Fig. 12.53 Vitreorretinopatia proliferativa de grado C y tipo 1 (focal).
Pliegues retinianos y distorsion vascular en una

vitreorretinopatia proliferativa de grado B.

de estos hallazgos no se pueden identificar mediante oftal-
moscopia indirecta, aunque se pueden visualizar con la oftal-
moscopia indirecta de no contacto con ldmpara de hendidura.

3. El grado C (grave) se caracteriza por pliegues retinianos
rigidos de espesor completo (Fig. 12.54) con condensacion
vitrea intensa y bandas. Puede ser anterior o posterior, segiin
su posicion respecto a la linea divisoria, que es el ecuador del
globo ocular.

Fig. 12.56
Vitreorretinopatia proliferativa de grado C y tipa 2 (difusa).

Fig. 12.54
Pliegues retinianos fijos en una vitreorretinopatia proliferativa
de grado C.

a. Lagravedad de la proliferacion se expresa por el niimero
de horas de la esfera horaria que estan afectadas (1-12),
aunque las proliferaciones no necesitan ser contiguas.

b. El tipo de contraccidn se subdivide a su vez en: tipo |
(focal) (Fig. 12.55), tipo 2 (difuso) (Fig. 12.56), tipo 3
(subretiniano) (Fig. 12.57), tipo 4 (circunferencial) y tipo
5 (desplazamiento anterior).

Fig. 12.57
Vitreorretinopatia proliferativa de grado C y tipo 3 (subretiniana),



























Desprendimiento de retina

2. Con calibradores, medir la distancia que separa las suturas y
marcar la esclerética con cauterio.

NB: Como norma general, la separacion de las suturas
debe ser aproximadamente una vez y media el didmetro del
explante.

3. Insertar una sutura de tipo colchonero que cabalgard sobre el
explante (Fig. 12.81).

Fig. 12.78
Adelgazamiento escleral grave.

Fig. 12.81
Colocacién de puntos de sutura de colchonero.

Fig, 12.79
Base de la sutura de localizacién cogida con una pinza de tipo 4. Drenar el LSR, si estd indicado (ver después).
il 5. Comprobar la posicién de la rotura en relacién con el cierre

(Fig. 12.82) y recolocar el mismo si es preciso.
6. Apretar las suturas sobre el explante (Fig. 12.83).

Fig. 12.80
Crioterapia.

Insercion de un explante local Fig. 12.82
Indentacién en relacién con el desgarro —en este caso la

1. Seleccionar el explante de tamafio adecuado de acuerdo con L : :
indentacion es demasiado anterior—,

los criterios descritos antes.
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3. Asegurar los dos extremos con un manguito de Watzke en el
cuadrante de inicio (Fig. 12.85).

Fig. 12.83
Atado de las suturas sobre la esponja.

Fig. 12.85
Insercion del extremo de la banda dentro del manguito de VWatzke,

Explante D-A-C-E (Drain-Air-Cryo-Explant) 4. Apretar la banda estirando de los dos extremos (Fig. 12.86)

La localizacion de roturas relativamente anteriores en ojos con hasta que se ajusta perfectamente alrededor de la ora serrata.
LSR poco profundo es ficil. Sin embargo, la localizacion exac-
ta puede ser dificil o imposible en ojos con DR bullosos, espe-
cialmente si se asocian con roturas por detrds del ecuador. En
estos casos la localizacién correcta se puede conseguir median-
te el empleo de la técnica D-A-C-E:

1. Drenar el LSR para llevar la retina (y, por lo tanto, la rotura)
mds cerca del EPR.

. Inyectar aire en la cavidad vitrea para neutralizar la hipotonia
inducida por el drenaje.

3. Localizar la rotura exactamente y aplicar crioterapia.

4. Insertar el explante.

2

Procedimiento envolvente Fig. 12.86 _
Se aprieta la banda con el manguito de Vatzke colocado.

1. Seleccionar una banda de didmetro apropiado.
2. Coger un extremo de la banda con una pinza curvada de tipo

3 : ; ; : 5. Deslizar la banda posteriormente (unos 4 mm) y asegurarla
mosquito e introducirlo bajo los cuatro rectos (Fig. 12.84).

en cada cuadrante con una sutura de sujecién (Fig. 12.87).

Fig. 12.84 Fig. 12.87
Deslizamiento del extremo de una banda bajo un musculo recto. Colocacion de la sutura,
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Trastornos maculares adquiridos

Fig.13.13
Barrera interna sangre-retina. (a) Barrera intacta sin extravasacion de fluoresceina (MB = membrana basal, P = pericito, E = célula
endotelial); (b) angiografia con fluoresceina que muestra ausencia de extravasacion; (c) barrera interrumpida con extravasacion de
fluoresceina; (d) angiografia con fluoresceina que muestra extravasacion. (Cortesia del Wilmer Eye Institute.)
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Fig. 13.14

Excitacién y emisién de fluorescencia.

do, se pueden tomar también fotografias tardias al cabo de 10
minutos y, ocasionalmente, a los 20 minutos si se preve una
extravasacion.

Fig. 13.15
Principios fotogrificos de la angiografia con fluoresceina.

Efectos adversos

La coloracion de la piel y la orina es casi universal. Efectos
secundarios leves son nduseas, vomitos, enrojecimiento de la
piel, picor, habones y estornudos excesivos. Problemas mas gra-













Trastornos

Fig. 13.28

Hiperfluorescencia debida a almacenamiento del colorante en el espacio subretiniano en una retinopatia serosa central (ver texto),
{Cortesla del Wilmer Eye Institute.) -

Fig. 13.29

Hiperfluorescencia debido a
almacenamiento del colorante
en el espacio bajo el epitelio
pigmentario en un DEP

(ver texto). (Cortesia del Wilmer
Eye Institute.)

13.31ay b), se caracteriza por hiperfluorescencia precoz 4. La tincion de los tejidos como resultado de la retencién pro-

debida a llenado rapido de los nuevos vasos seguida de longada de fluoresceina (p. ej., drusas) se puede ver en la fase
intensa hiperfluorescencia debida a extravasacién (Fig. tardia de la angiografia después de que el colorante ha aban-
13.31cy d). donado las circulaciones coroidea y retiniana.
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Fig. 13.30
Hiperfluorescencia debida

a extravasacion de la
neovascularizacién coroidea
(ver texto). (Cortesia del Wilmer
Eye Institute.)

Fig. 13.31
Hiperfluorescencia debida

a extravasacion de neovasos
papilares en una retinopatia
diabética proliferativa

{ver texto). (Cortesla del Wilmer
Eye Institute. )
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Fig. 13.45
Cambios difusos en el EPR y drusas en una degeneracién
macular asociada a la edad atrdfica precoz.

2. Signos
¢ Elevacion en forma de cipula y claramente circunscrita en
el polo posterior de tamano variable (Fig. 13.49a).
e Ll liquido por debajo del EPR puede ser transparente o turbio.
3. AGF
e [afase venosa muestra una zona bien delimitada de hiper-
fluorescencia debida a almacenamiento del colorante bajo
el desprendimiento (Fig. 13.49b).
e |afase tardia muestra un aumento de la hiperfluorescencia
pero sin cambios en el tamafio (Fig. 13.49¢).

Fig. 13.44
— Degeneracion macular asociada
e =

a la edad atrofica (ver texto).
(Cortesia del Yilmer Eye Institute.)

Fig. 13.46
Atrofia focal del EPR y drusas en una degeneracion macular
asociada a la edad atrofica,

4. La ICV muestra un drea ovalada hipofluorescente con un
anillo tenue hiperfluorescente (Fig. 13.50a y b).

NB: La fotocoagulacion con laser no debe realizarse para
el desprendimiento del epitelio pigmentario (DEP).

Curso

La evolucion es variable y puede seguir uno de estos patrones:



[ Oftalmologia Clinica

Fig. 13.47
Atrofia geografica.

Fig.13.48
Paciente probando una ayuda a la vision de cerca.

Fig. 13.49
(a) Desprendimiento del epitelio pigmentario; (b y c)
angiografia con fluoresceina (ver texto). (Cortesia de S. Milewski.)







Fig. 13.51
(a) Desgarro del epitelio pigmentario; (b y c) angiografia
con fluoresceina {ver texto). (Cortesia de S. Milewski.)

Fig. 13.53
Fig. 13.52 Exudados duros y hemorragia asociados con neovascularizacion
Neovascularizacién coroidea de tipo 1 por debajo de la fovea. coroidea.
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Fig.13.58
Desprendimiento hemorrégico del epitelio pigmentario en una
degeneracion macular asociada a la edad exudativa.

Fig. 13.57

(a) Hemorragia y atrofia en la degeneracion macular asociada a
la edad; (b) la angiografia con fluoresceina muestra
hipofluorescencia que corresponde a la hemorragia; (c) la
angiografia con ICY muestra un «punto caliente» asociado con
neovascularizacion coroidea superotemporal a la papila.
{Cortesia de 5. Milewski.)

Fig. 13.59

Desprendimiento hemorragico del epitelio pigmentario con
una hemorragia subretiniana adyacente en una degeneracion
macular asociada a la edad exudativa.
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Fig.13.62
Cicatriz disciforme fibrosa en una degeneracion macular
asociada a la edad exudativa,

Fig.13.60
Hemorragia vitrea en una degeneracion macular asociada a la
edad exudativa. (Cortesfa del Wilmer Eye Institute.)

Fig. 13.63
Exudacién subretiniana masiva en una degeneracion macular
asociada a |a edad exudativa.

Fig. 13.61
Cicatrizacién subretiniana rodeada por una hemorragia en una
degeneracion macular asociada a la edad exudativa.

4. Puede producirse exudacién masiva, intra y subretiniana,
en algunos ojos con cicatrices disciformes como resultado de
la extravasacion cronica a partir de la NVC (Fig. 13.63), Sies
grave, el liquido subretiniano puede difundir mds alld de la
macula de forma que no solo se pierde la vision central sino
también la periférica (Fig. 13.64).

Fig. 13.64
Desprendimiento de retina exudativo en una degeneracién
macular asociada a la edad exudativa.
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i i jom e O

Fig. 13.71 : ' = Fig. 13.74

. Tomografia de coherencia 6ptica (OCT) de una fovea normal. Tomografia de coherencia 6ptica (OCT) de un agujero macular
(Cortesia de R. Spaide.) en estadio 3. (Cortesia de V. Tanner)

Fig. 13.75
Tomografia de coherencia éptica (OCT) de un agujero macular Tomografia de coherencia 6ptica (OCT) de un agujero macular
en estadio 1%, (Cortesia de R, Spaide) en estadio 4. (Cortesia deV Tanner)

Tratamiento quirdrgico

l. Las indicaciones son pacientes hasta el estadio 3, asociados
con una agudeza visual peor que 6/18 (0,3) y una duracién
inferior a 1 ano.

2. Técnica
a. Lavitrectomia convencional consiste en la extirpacion

del vitreo cortical, membrana limitante interna e inter-
cambio liquido-gas, seguida de una postura estricta boca
abajo tras la intervencién. Se ha dicho que el cierre del

L e R o I~ e b7 agujero es el resultado del movimiento centripeto de los

it A P uglo e = i fotorreceptores paracentrales previamente desplazados y

~id -:TL.‘ Srsr )l o U P SRR e no simplemente la reaproximacion de los bordes retinia-
Fig.13.13 nos del EPR.

Tomografia de coherencia Sptica (OCT) de un agujero macular b. La «vitrectomia quimica» es un método nuevo y menos

| en estadio 2. (Cortesia de R. Spaide. - ; ;
(Soneiate Romie) complicado para el tratamiento de los agujeros maculares

en estadio 3. Se inyecta una enzima (plasmina) dentro del
13.75 muestra un agujero en estadio 4 con un manguito cir- vitreo para desprender quimicamente el vitreo de la retina,
cundante de liquido subretiniano. sin manipular la hialoides posterior. El vitreo se lava ade-
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Fig. 13.84

Fig.13.86
Papila optica inclinada con atrofia coriorretiniana midpica.

Estrias de laca en una miopia alta.

® Atrofia coriorretiniana grave que afecta al polo posterior y se 3. Maculopatia exudativa secundaria a NVC asociada con

caracteriza por visibilidad de los vasos coroideos mayores y «grietas de laca» (Fig. 13.87). Sin embargo, el prondstico de

en ocasiones la esclerética. la visién central es mejor que en la DMAE exudativa porque

® Atrofia coriorretiniana periférica (degeneracion en adogquina- la NVC en los ojos muy miopes tiende a ser relativamente

do) (ver Fig. 12.73). autolimitada y no se asocia con cicatrizacién fibrovascular
subretiniana.

Cambios maculares

|. Atrofia geografica del EPR y la coriocapilar (Fig. 13.85).

Fig. 13.87

Hemorragia subretiniana de neovascularizacién coroidea
en una miopia alta.

Fig. 13.85 P

Atrofia geografica del EPR y coriocapilar en la mécula y atrofia
: coriorretiniana parapapilar grave en una miopia alta.

| 4. Pueden producirse hemorragias «en moneda» subreti-
nianas a partir de grietas de laca en ausencia de NVC y sue-
len ser transitorias (Fig. 13.88).

2. Pueden producirse «grietas de laca» en alrededor del 5% 5. Lamancha de Foerster-Fuchs es una lesion pigmentada,

=i

de los ojos altamente miopes. Consisten en grandes roturas circular y sobreelevada que se puede producir después de la
en la membrana de Bruch y se caracterizan por lineas finas, absorcion de una hemorragia macular (Fig. 13.89).

uregulares y amarillas, a menudo arborescentes y entrecru- 6. Un agujero macular, que no se parece a un agujero macular
zadas (Fig. 13.86). asociado a la edad, puede dar lugar a desprendimiento de retina.












Trastornos maculares adquiridos

Fig. 13.96
(a y ) Estrias angioides y
neovascularizacion coroidea;
(b y d) estrfas angioides solas
(ver texto). (Cortesia de S. Milewski.}

Fig.13.97
: = - = Fig. 13.98
Rotura coroidea traumitica y hemorragia asociadas con estrias e = = = .
angioides. Cicatrizacion subretiniana después de absorcién de hemorragia
- -asociada con estrias angioides.
i H Causas
. Pliegues coroideos
I. Los pliegues coroideos idiopaticos pueden producirse en

Los pliegues coroideos son surcos o estrias paralelos que afec- ambos ojos de pacientes hipermétropes sanos con vision nor-
tan a la coroides interna, membrana de Bruch, EPR y a veces mal o casi normal.
retina sensorial. Los posibles mecanismos incluyen congestion 2. Enfermedades orbitarias. Dos ejemplos de enfermeda-
coroidea, pliegue de la esclerdtica y contraccion de la membra- des orbirtarias son el tumor retrobulbar y la oftalmopatia

na de Bruch. tiroidea, entre los mds frecuentes,
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Fig. 13.109 Fig. 13.110
Angiografia con ICV de una vasculopatia coroidea polipoidea Foseta colobomatosa del nervio éptico.
idiopatica que muestra bulbos similares a pélipos

hiperfluorescentes. (Cortesia de V. Tanner)

l. Signos
e Laagudeza visual es normal si no existe maculopatia.
5. El tratamiento mediante fotocoagulacion con laser es pre- e Lapapilaes mas grande de lo normal y contiene una exca-
ciso en ocasiones si la extravasacion serosanguinolenta ame- vacion redonda u ovalada que suele estar localizada tem-
naza a la fovea. poralmente (Fig. 13.110), pero puede ser central. !
6. El pronéstico sucle ser bueno, con resolucion espontanea 2. Los defectos del campo visual son frecuentes y pueden
de la exudacion y la hemorragia. parecerse a los causados por el glaucoma.

3. La AGF muestra hipofluorescencia precoz e hiperfluores-

cencia tardia (Fig. 13.111b).
Maculopatia en la foseta colobomatosa 4. La maculopatia (Fig. 13.111a) se produce aproximada-
mente en el 45% de los ojos con fosetas no centrales, habi-
La foseta de la papila Optica es una anomalia congénita rara y tualmente alrededor de la pubertad. Se cree que el liquido
generalmente unilateral. subretiniano deriva del vitreo o del espacio subaracnoideo.

Fig. 13.111

Maculopatia asociada con foseta
colobomatosa del nervio 6ptico
(ver texto). (Cortesia del Wilmer Eye
Institute.)
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Fig. 14.20
Rosario venoso y neovasos moderados en la papila.

Fig. 14.18
(a) Anomalias microvasculares intrarretinianas; (b) angiografia
con fluoresceina que muestra hiperfluorescencia focal y no Fig. 14.21

perfusion capilar extensa. (Cortesia del Wilmer Eye Institute.) Oclusion arteriolar periférica.

Fig. 14.19
Lazo venoso.

Fig. 14.22

Retinopatia diabética preproliferativa. Dilatacion venosa, lazos
venosos y anomalias microvasculares intrarretinianas a lo largo
de la arcada inferotemporal, hemorragias en mancha dentro de
la arcada superotemporal y exudados duros en la macula.

5. Las hemorragias en manchas oscuras (Fig. 14.22)
representan infartos retinianos hemorrdgicos y se localizan
dentro de las capas retinianas medias.
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e Grave cuando afecta a mas de una tercera parte del drea
papilar (Fig. 14.30).

Valoracién clinica

I. La gravedad de la RDP estd determinada por el drea cubier-
ta por neovasos en comparacion con ¢l area de la papila Gpti-
ca. La gravedad de la RDP se describe de la siguiente forma:
a. NVP

® [eve cuando afecta a menos de una tercera parte del
drea papilar (Fig. 14.29).

Fig. 14.30
Neovasos papilares muy graves.

b. NVE
® Leve cuando afecta a menos de la mitad de un drea
papilar (Fig. 14.31a).
® Grave cuando afecta a mds de la mitad de un drea papi-
lar (Fig. 14.32).
2. Los neovasos elevados (Fig. 14.33 y ver Fig. 14.31b-d) res-

Fig. 14.29 ; - = - ponden peor a la terapia con laser que los nuevos vasos planos

Neavasps EAPUREEA NG erados asociados con cambios 3. La fibrosis asociada con neovascularizacién es importante,

preproliferativos graves. § : s T Siehed %
porque los ojos con proliferacion fibrosa significativa (Fig.

Pa) Fig. 14.31
Retinopatia diabética proliferativa;

{a) neovasos planos diseminados sin
fibrosis; (b) neovasos sobreelevados
diseminados con fibrosis; (c) neovasos
sobreelevados diseminados con
separacién parcial del vitreo; (d) seccion
histolégica que muestra neovasos
sobreelevados diseminados. (Cortesia del
Wilmer Eye Institute.)




Enfermedad vascular retiniana

Fig. 14.32
Neovasos diseminados graves.

Fig. 14.33
Neovasos en el disco sobreelevados graves.

14.34), aunque es menos probable que sangren, tienen un
riesgo aumentado de desprendimiento de retina traccional.

Fig. 14.34

4. La hemorragia puede ser prerretiniana (subhialoidea) (Fig.
14.35) y/o en el interior del vitreo es un factor de riesgo de
pérdida visual importante,

5. Caracteristicas de alto riesgo. Estas significan un riesgo
elevado de pérdida visual grave en los 2 afios siguientes, si no
se tratan:

e Una NVP leve con hemorragia (ver Fig. 14.35a) supone un
riesgo del 26% de pérdida visual, que se reduce al 4% con
tratamiento (ver Fig. 14.35b).

e Una NVP grave sin hemorragia (ver Fig. 14.30) supone un
riesgo del 26% de pérdida visual. que se reduce al 9% con
tratamiento.

® Una NVP grave con hemorragia (ver Fig. 14.36b) supone
un riesgo del 37% de pérdida visual, que se reduce al 20%
con tratamiento (ver Fig. 14.36¢c y d).

e Una NVE leve con hemorragia supone un riesgo del 30%
de pérdida visual, que se reduce al 7% con tratamiento.

NB: Si no se cumplen los criterios anteriores, se reco-
mienda que no se aplique la fotocoagulacién y que el
paciente se controle a intervalos de 3 meses. Sin embargo,
en la practica, la mayoria de los oftalmélogos realizan la
fotocoagulacion con laser ante el primer signo de neovas-
cularizacion,

Fotocoagulacién con ldser panretiniana
(panretinofotocoagulacién, PRF)

El objetivo del tratamiento mediante fotocoagulacion con ldser es
inducir la involucion de los neovasos y prevenir la pérdida visual
por hemorragia vitrea y desprendimiento de retina por traccién. La
extension del tratamiento depende de la gravedad de la RDP. Los
impactos se aplican separados y con menos intensidad (Fig. 14.37a
y b) para la enfermedad leve y mis juntos y con mayor intensidad
(Fig. 14.37¢ y d) para la enfermedad grave o recurrente.

Proliferacion fibrovascular -~
- = —

T

Retinopatia diabética proliferativa; (a) proliferacion fibrovascular; (b) localizacién entre la membrana limitante interna y el gel vitreo.

{Cortesia del Wilmer Eye Institute.)
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Fig. 14.35

Retinopatia diabética proliferativa; (a) neovasos papilares moderados con hemorragia prerretiniana; (b) involucion después de fotocoagulacién

con ldser panretiniano. (Cortesia del Wilmer Eye Institute.)

NB: En manos no expertas la lente panfundoscépica QSB
quiza mds segura que la lente de tres espejos de Goldmann,
ya que es relativamente ficil de fotocoagular de forma inad-
vertida el polo posterior a través de esta tltima, con conse-
cuencias desastrosas.

I. Caracteristicas del laser
a. El tamaiio del punto depende de la lente de contacto que
se estd empleando. Cuando se usa la de Goldmann, el

tamano del punto se sitda en 500 pm, pero cuando se uti-
liza una lente panfundoscopica se sitda en 200-300 um
debido al aumento inducido.
b. Laduracion del impacto es entre 0,05 y 0,10 segundos y
con un nivel de potencia que produce un impacto suave.
2. El tratamiento inicial supone la aplicacion de 2.000-3.000
impactos con un patrén disperso, que se extiende desde el
fondo de ojo posterior hasta cubrir la retina periférica en una
o mis sesiones. La PRF completada en una sesion tinica
comporta un riesgo ligeramente superior de complicaciones,
La cantidad de tratamiento durante cualquiera de las sesiones

Fig. 14.36

Retinopatia diabética proliferativa; (a) neovasos
papilares avanzados; {b) hemorragia prerretiniana
y vitrea algunos dias mas tarde; () aspecto
inmediatamente después de fotocoagulacion con
ldser panretiniano; (d) aspecto 3 meses después
que muestra involucién de los neovasos e
importantes cicatrices del liser. (Cortesia del
Wilmer Eye Institute,)
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viene determinada por el umbral de dolor del paciente y la
capacidad para mantener la concentracion. La anestesia cor-
neal tépica es adecuada en la mayoria de los pacientes, aun-
que puede ser necesaria una anestesia peribulbar o en el espa-
c1o por debajo de la cipsula de Tenon.

3. La secuencia es la siguiente:

Fig. 14.38
Fotocoagulacién panretiniana: fase 1 (ver texto). (Cortesia del
Wilmer Eye Institute.)

Fig. 14.37

Fotocoagulacién con laser panretiniano.
(a y b) Estandar; (c y d) intensiva. (Cortesia
del Wilmer Eye Institute.)

e [tapa 1. Cercade la papila (Fig. 14.38a); por debajo de las
arcadas temporales inferiores (Fig. 14.38b).

e Etapa 2. Barrera protectora alrededor de la macula (Fig.
14.39a) para evitar un tratamiento inadvertido de la
fovea; por encima de la arcada superotemporal (Fig.
14.39b),

Fig. 14.39
Fotocoagulacion panretiniana: fase 2 (ver texto). (Cortesia del
Wilmer Eye Institute.)
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’ Fig. 14.71 Fig. 14.73
Oclusién aguda de la arteria central de la retina que muestra Mancha rojo-cereza en la foveola en una oclusion aguda
atenuacion vascular y segmentacion de la columna de sangre de la arteria central de la retina. (Cortesia de C, Barry)

(en camion de ganado).

retiniana. Sin embargo, una arteria ciliorretiniana permeable
se llenard durante la fase precoz (Fig. 14.74b).

6. El pronéstico es malo debido a infarto retiniano. Después de
algunas semanas la opacidad retiniana y la «mancha rojo-cere-
za» desaparecen, aunque las arterias s¢ manticnen atenuadas
(Fig. 14.75). Las capas retinianas internas se vuelven atréficas
y la atrofia éptica consecutiva da lugar a pérdida permanente de
toda visién atil. Algunos 0jos presentan rubeosis iridis, que
puede precisar PRE, y aproximadamente el 2% presentan NVP,

Oclusion arterial ciliorretiniana

Fig. 14.72 La arteria ciliorretiniana, presente en aproximadamente el 20%
Opandadd 'T-'U““fﬂa gra"‘:e £1 unz: oclusi6n aguda de la arteria de las personas, se origina en la circulacién ciliar posterior, pero
centr"al 1 tetng 51 JIGCTar 4 SeEaniD que depende de una irriga la retina, habitualmente en la zona de la macula y el haz
arteria ciliorretiniana. ;

papilomacular.

Fig. 14.74
(a) Oclusién aguda de la arteria central de la retina que respeta una arteria ciliorretiniana; (b) angiografia con fluoresceina que muestra
perfusién sélo de la macula.




¢. Combinada con neuropatia optica isquémica anterior
(Fig. 14.78) afecta tipicamenle a pacientes con arteritis de
células gigantes y tiene un prondstico muy malo.

Fig. 14.75
Atenuacion vascular y atrofia optica consecutiva después
de oclusién de la arteria central de la retina.

1. Clasificacién
a. Aislada (Fig. 14.76), que afecta tipicamente a pacientes Fig. 14.78
jovenes con una vasculitis sistémica asociada. Oclusién de una arteria ciliorretiniana combinada con
neuropatia optica isquémica.

2. La presentacion es con pérdida aguda y grave de la vision
central.

3. Fondo de ojo. Opacidad localizada a la parte de la retina
normalmente irrigada por el vaso.

4. La AGF muestra un defecto correspondiente de llenado
(Fig. 14.79).

Fig. 14.76
Oclusién aislada de una arteria ciliorretiniana. (Cortesia de S. Milewski,)

b. Combinada con OVCR (Fig. 14.77) tiene un prondstico
similar a la OVCR no isquémica.

Fig. 14.79

Angiografia con fluoresceina de una oclusion aislada de una
arteria ciliorretiniana que muestra hipofluorescencia en la
macula debida a falta de llenado y bloqueo de la fluorescencia
coroidea. (Cortesia de S. Milewsli.)

Tratamiento de la oclusion aguda
de la arteria retiniana

Fig. 14.77
Oclusion combinada de una arteria ciliorretiniana
y de la arteria central de la retina.

La oclusion arterial retiniana es una emergencia porque causa
una pérdida visual irreversible si no se restablece la circulacion
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Fig. 14.108

(a) Extravasacién de
macroaneurisma de la
arteria retiniana con una
pequena hemorragia y
exudados duros alrededor;
(b) angiografia con
fluoresceina en fase venosa
precoz que muestra llenado;
(c) fase venosa tardia que
muestra extravasacion
tardia; (d) fase tardia que
muestra extravasacion
posterior. (Cortesia

de 5. Milewski.)

Fig. 14.109
(a) Hemorragia subretiniana asociada con macroaneurisma de la arteria retiniana; (b) después de involucién espontinea y absorcién

de la sangre.







Fig. 14.112

Telangiectasia retiniana yuxtafoveolar
idiopatica: grupo 1A (ver texto). (Cortesfa del
Wilmer Eye Institute.)
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3. La AGF muesira ausencia de extravasacion (Fig. 14.113¢). 2. Signos
4. No requiere tratamiento y el prondstico es bueno. e Telangiectasia siméftrica. con un drea de un disco o menos,

que afecta a toda o parte de la retina parafoveolar sin exu-

dados duros, pero frecuentemente asociada con placas

estrelladas de hiperplasia del EPR.

I. La presentacion es en la quinta o sexta décadas de la vida e Pueden existir miltiples destellos de puntos blancos yuxtafo-
con trastorno leve y lentamente progresivo de la visién central. veolares y pequefios depositos solitarios centrales amarillos.

Grupo 2: telangiectasia parafoveal bilateral

Fig. 14.113

Telangiectasia retiniana yuxtafoveolar
idiopatica: grupo 1B (ver texto). (Cortesia
del Wilmer Eye Institute.)
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Fig. 14.117
(a) Exudados duros en unos aneurismas miliares de Leber; (b) absorcién de exudados duros después de fotocoagulacion con laser.

{Cortesia de S. Milewski.)

Fig. 14.116

(a) Fotografia sin rojo de unos aneurismas
miliares de Leber; (b) angiografia con
fluoresceina que muestra dilatacion venosa
focal y no perfusion; (c) angiografia con
fluoresceina tardia que muestra extravasacion.
(Cortesia de 5. Milewski.)
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Fig. 15.10
Retinitis punctata albescens.

Fig. 15.11
Cambios pigmentarios «en espicula 6sea» en una retinitis
pigmentaria.

Finalmente deja una pequena isla de visién central que en
ocasiones puede extinguirse.

9. La AGF, no necesaria para hacer el diagndstico, muestra
hiperfluorescencia difusa debida a defectos en ventana y

Fig. 15.12
Retinitis pigmentaria avanzada.

Fig.15.13
Visualizacién de vasos coroideos en una retinitis pigmentaria
avanzada.

pequefias dreas de hipofluorescencia que corresponden a
enmascaramiento por el pigmento (Fig. 15.15b).

Pronéstico

El prondstico a largo plazo es malo. con posible pérdida de la
vision central debida a afectacion directa de la févea por la pro-
pia RP o por maculopatia. La administracion diaria de suple-
mentos de vitamina A, si se instaura pronto. puede retrasar la
progresion de la RP. El pronéstico global es el siguiente:

® Alrededor del 25% de los pacientes mantienen una buena
agudeza visual y son capaces de leer durante su vida laboral,
a pesar de una ERG no registrable y un campo central de 2-3°,

® Por debajo de los 20 afios de edad la mayoria de los pacientes
tienen una agudeza visual superior a 6/60 (0.1).

® Hacia los 50 afios de edad un mimero apreciable tiene una
agudeza visual inferior a 6/60 (0,1).
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Fig. 15.14
Electrorretinograma en una retinitis pigmentaria avanzada (ver
texto).

Asociaciones oculares

El seguimiento regular de los pacientes con RP es esencial para
detectar otras complicaciones que pueden comprometer la
vision, algunas de las cuales se pueden corregir con tratamiento.

Fig. 15.15
(a) Retinitis pigmentaria; (b) AGF que muestra hiperfluorescencia difusa debida a defectos en ventana e hipofluorescencia focal debida
a enmascaramiento por pigmento.

I. Las cataratas subcapsulares posteriores son frecuen-
tes en todas las formas de RP; la cirugia suele ser benefi-
closa.

Se produce glaucoma de angulo abierto en el 3% de los
pacientes.

. La miopia es frecuente.

. El queratocono s infrecuente.

. Los cambios vitreos, que son [recuentes, consisten en des-
prendimiento vitreo posterior y ocasionalmente uveitis inter-
media.

Las drusas del nervio optico son mis [recuentes que en los
normales (Fig. 15.16).

L I - N

.

Fig. 15.16
Drusas del nervio optico asociadas con retinitis pigmentaria.

Retinitis pigmentaria atipica

I. La retinitis pigmentaria sectorial se caracteriza por
afectacion de solo un cuadrante (habitualmente nasal) (Fig.
15.17) 0 una mitad (generalmente inferior) del fondo de ojo.
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Fig.15.35
Enfermedad de Best multifocal. (Cortesia de C. Barry.)

1. La herencia e¢s AD con penetrancia completa y expresividad
variable. El locus génico EFEMP1 estd en 2p 6.
2. Signos clinicos
a. La enfermedad leve sc caracteriza por algunas drusas
duras pequenas, discretas y confinadas a la macula (Fig.
15.36). Las lesiones aparecen tipicamente en la tercera
década de la vida y son inocuas.

Fig. 15.36
Drusas dominantes familiares leves.

b. Laenfermedad moderada se caracteriza por drusas blan-
das grandes, en el polo posterior y la zona parapapilar
(Fig. 15.37). Las lesiones aparecen después de la tercera
década de la vida y se asocian con agudeza visual normal
o ligeramente afectada.

¢. La enfermedad avanzada es infrecuente y se presenta
después de la quinta década de la vida con NVC o atrofia
geogrifica.

d. La malattia levantinese comparte un solapamiento feno-
tipico con las drusas familiares. Se caracteriza por drusas
laminares basales pequenas ¢ innumerables, con una dis-
tribucién en rayos o radial centrada en la fovea y en el drea
parapapilar (Fig. 15.38), La mayoria de los pacientes

Fig. 15.37
Drusas dominantes familiares avanzadas.

Fig. 15.38
Malattia levantinese. (Cortesia del Moorfields Eye Hospital.)

estdn asintomaticos hasta la cuarta o quinta décadas de la
vida, cuando se producen NVC y atrofia geografica.
3. La ERG es normal,
4. La EOG es inferior a lo normal en los pacientes con enfer-
medad avanzada.
5. La AGF muestra manchas hiperfluorescentes bien definidas
debido a defectos en ventana que son mds evidentes en la
AGF (Fig. 15.39) que en la exploracién clinica.

Distrofia macular seudoinflamatoria
de Sorsby

La distrofia macular seudoinflamatoria de Sorsby, también
denominada distrofia macular hemorrigica hereditaria, es un
{rastorno muy raro pero muy grave,
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Fig. 15.43 Fig. 15.45
Manchas periféricas en una distrofia macular de Carolina Maculopatia parecida a coloboma en una distrofia macular de
del Norte de grado 1. (Cortesia de P Morse ) Carolina del Norte de grado 3. (Cortesia del Moorfields Eye Hospital.)

3. Signos
e Pigmento amarillo en la févea alineado de una forma tri-
rradiada (Fig. 15.46).
e Puede haber punteado pigmentario periférico.

Fig. 15.44
Confluencia de manchas maculares en una distrofia macular
de Carolina del Norte de grado 2. (Cortesia de P Morse.)

¢. Elgrado 3 sc caracteriza por lesiones bilaterales macula- Fig. 15.46
res atroficas parccidm al coloboma GI‘Iig_, 15.45), con afec- Distrofia en mariposa.
tacién variable de la agudeza visual.
3. La ERG es normal.
4. 1.a EOG es normal.
5. La AGF en los grados | y 2 muestra defectos de transmision
y tincion tardia.

4. La ERG es normal.

5. La EOG es inferior a lo normal o anormal.

6. La AGF muestra la hipolluorescencia correspondiente.
7. El pronéstico es excelente,

Distrofia macular en mariposa

La distrofia en mariposa es un trastorno raro y relativamente Edema macular cistoide dominante

nocuo
El edema macular cistoide dominante es un trastorno extrema-

I. La herencia ¢s probablemente AD. damente raro pero grave.
2. La presentacion es en la segunda a quinta décadas de la
vida generalmente por casualidad y en ocasiones con afecta- I. La herencia es autosémica dominante con el locus génico

cion leve de la vision central. en 7q.
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3. Signos
e Bandas de atrofia coriorretiniana bilateral, de crecimiento
lento, en forma de lengua y bien definidas, que irradian
desde la cabeza del nervio éptico (Fig. 15.67).
e Puede haber lesiones circulares periféricas separadas.

Fig. 15.65
Distrofia coroidea areolar central.

3. Signos (en orden cronolégico)

® Atrofia parapapilar y pericentral del EPR y la coriocapilar.

® Progresion gradual hasta que todo el fondo de ojo esta
afectado.

® Atrofia de la mayoria de los vasos coroideos mas grandes
con visualizacion de la esclerdtica (Fig. 15.66).

® [os vasos retinianos pueden ser normales o estar ligera-
mente contraidos.

Fig. 15.67
Degeneracién coriorretiniana helicoidal.

4. La ERG puede ser normal o gravemente anormal.

5. El pronéstico es variable ya que se puede encontrar una
enfermedad grave en una persona joven y una enfermedad
leve en una persona anciana.

Atrofia retinocoroidea paravenosa
pigmentada

La atrofia retinocoroidea paravenosa pigmentada es un trastor-
no raro que generalmente se descubre de forma casual en hom-
bres jovenes.

Fig. 15.66
‘ Atrofia coroidea difusa. (Cortesia de S. Milewski.)

I. Herencia. No se ha establecido un patrén distintivo, aungue

. se han propuesto transmisiones autosdémicas dominantes.,

| autosémicas recesivas, ligadas al cromosoma X y ligadas al

4. La ERG es inferior a lo normal. cromosoma Y.

5. El pronéstico es malo debido a la afectacion macular precoz. 2. Signos

e Acumulacion de pigmento corpuscular 6seo bilateral a lo
largo de las venas retinianas principales.

Degene racion coriorretiniana e Zonas adyacentes claramente delimitadas de atrofia corio-
parapapilar helicoidal rretiniana que pueden rodear la papila (Fig. 15.68).
R T e— e : o ; 3. La ERG suele ser normal.
|. La herencia es AD. 4. El pronéstico es excelente porque la afectacién macular es
‘ 2. La presentacion es en la infancia. rara.
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Fig. 15.68 Fig. 15.69
Atrofia coriorretiniana paravenosa pigmentada. (Cortesia Maculopatia «en rueda de bicicleta» en una retinosquisis
de C.Barry) congénita. (Cortesia de P. Morse.}

OVitreorretinopatias

Retinosquisis congénita

La retinosquisis congénita se caracteriza por maculopatia bilate-
ral, asociada con retinosquisis perilérica en el 50% de los pacien-
tes. El defecto bdsico se encuentra en las células de Miiller, lo
que causa separacion de la capa de fibras nerviosas retinianas del
resto de la retina sensorial. Difiere de la retinosquisis adquirida
en que la separacion tiene lugar en la capa plexiforme externa.

Fig. 15.70

I. La herencia es ligada al cromosoma X y el gen responsa- — - = =
Defectos en la hoja interna en una retinosquisis congénita.

ble es RS1.
2. La presentacion es entre los 5 y los 10 afios de edad, con
dificultades para la lectura debido a la maculopatia. Menos
frecuentemente la enfermedad se presenta en la época de
lactante, con estrabismo o nistagmus asociado con retinos-
quisis periférica avanzada a menudo con hemorragia vitrea.
3. Signos
a. Laretinosquisis foveal se caracteriza por la presencia de
pequenos espacios quisticos con un patron de estrias
radiales en «radios de bicicleta» (Fig. 15.69), mds apa-
rente cuando se examina con luz aneritra. Con el tiempo
los pliegues radiales se hacen menos evidentes, dejando
un reflejo foveal embotado (ver Fig. 15.73a).
b. Laretinosquisis periférica alecta predominantemente al
cuadrante inferotemporal, no se extiende pero puede
experimentar los siguientes cambios:
® La capa interna, que consta s6lo de la membrana li-
mitante interna y la capa de fibras nerviosas retinianas,
puede presentar defectos ovalados (Figs. 15.70y 15.71).

® En casos extremos, estos defectos pueden unirse,
dejando solo los vasos retinianos flotando en el vitreo
(«velos vitreos»).

¢. Otros signos son cubrimiento perivascular, un destello
dorado de la retina peritérica, arrastre nasal de los vasos

Fig. 15.71
Grandes defectos en la hoja interna en una retinosquisis congénita.
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riza por avascularidad de la periferia retiniana temporal, similar
a la retinopatia de la prematuridad, pero no asociada con bajo
peso al nacer y prematuridad.

I. La herencia es AD y raramente recesiva XL con penetran-
cia alta y expresividad variable.
2. La presentacion es en la segunda infancia.
3. Signos (en orden cronolégico)
® Degeneracion vitrea y adherencias vitreorretinianas peri-
féricas asociadas con dreas de «blanco sin presion».
e Tortuosidad vascular periférica, telangiectasias (Fig. 15.77),
neovascularizacién, hemorragias y exudados subretinianos.

Fig. 15.79
Puente fibrovascular en una vitreorretinopatia exudativa familiar.

estiramiento vascular, desprendimiento de retina localizado
y arrastre temporal de la macula (Fig. 15.80).

Fig. 15.77
Telangiectasia en una vitreorretinopatia exudativa familiar.

® Proliferacién fibrovascular (Fig. 15.78) y traccién vitreorre-
tiniana que da lugar a la formacion de una cresta (Fig. 15.79),

Fig. 15.80
Desplazamiento de la macula en una vitreorretinopatia
exudativa familiar.

e Desprendimiento de retina traccional extenso, exudacién
subretiniana masiva, queralopatia en banda, catarata y
glaucoma.

4. La ERG es normal.
5. La AGF muestra falta de perfusion retiniana periférica y des-

taca el estiramiento de los vasos sanguineos (Fig. 15.81).

6. Ll pronéstico es malo aunque en algunos casos la fotocoa-
gulacion con ldser de la retina periférica o la crioterapia,

;'g'l_: 5'“_’ — I . = = = pueden resultar beneficiosas. La cirugfa vitreorretiniana del
far;i;g:amén SrovascUlas SAITE VESTTAtNOpats SicHs desprendimiento de retina es dificil, pero puede ser efectiva

en casos seleccionados.
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I. El iris es didfano y translicido (Fig. 15.83), y da lugar a un Tjrosinasawposiﬁvo
aspecto de «0jos rosados».

Estos albinos pueden sintetizar cantidades variables de melani-
na y varian en su complexion de muy rubios a casi normales.

l. El color del iris puede ser azul o marrdn oscuro con grados
variables de translucencia del iris (Fig. 15.85).

Fig. 15.83
Transiluminacién del iris en un albinismo oculocutineo
tirosinasa-negativo.

2. Fondo de ojo (Fig. 15.84)
e Falta de pigmento con grandes vasos coroideos llamativos.
e Hipoplasia de los vasos que forman las arcadas perimacu-
lares. Fig. 15.85
Transiluminacién parcial del iris en un albinismo tirosinasa-positivo,

e Puede existir hipoplasia foveal y del nervio dptico.

2. La hipopigmentacién del fondo de ojo es variable (Fig.
15.86).

Fig. 15.84
Hipopigmentacién grave del fondo de ojo en un albinismo
oculocutdneo tirosinasa-negativo. (Cortesia de K. Nischal.)

Fig. 15.86
Hipopigmentacién leve del fondo de ojo en un albinismo
tirosinasa-positivo.

3. Los errores de refraccién son frecuentes y la agudeza
visual suele ser inferior a 6/60 (0,1).
4. El nistagmus suele ser pendular y horizontal, y aumenta 3. La agudeza visual suele estar afectada por hipoplasia de la

con la iluminacidn brillante. Su gravedad puede disminuir fovea.
con la edad. 4. Sindromes asociados

5. El quiasma tiene un niimero disminuido de fibras nerviosas a. El sindrome de Chediak-Higashi se asocia con anoma-
no cruzadas. Hay vias visuales anormales desde el cuerpo lias de los glébulos blancos, lo que da lugar a infecciones

geniculado lateral a la corteza occipital. piogénicas repetidas y una muerte prematura.
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Fig. 17.56
Hemangioma cavernoso de la orbita
{ver texto). (Cortesia del Wilmer Eye Institute.)

* Mas raramente el tumor se origina en el ldbulo palpebral,
tiende a crecer hacia delante, produce una tumefaccion del
parpado superior y no desplaza al globo ocular (Fig. 17.59).

Fig. 17.57
Distopia inferonasal debida a un adenoma pleomérfico del
l6bulo orbitario de la glindula lagrimal. (Cortesia de G. Rose.)

Fig. 17.59
Adenoma pleomérfico del Iébulo palpebral de la glandula
lagrimal.

3. La TC muestra una masa redonda u ovalada, con un borde
suave, con excavacion de la fosa de la gliandula lagrimal pero
sin destruccién (Fig. 17.60). La lesion puede producir tam-
bién una indentacion sobre el globo ocular.

Fig. 17.58 ' Tratamiento
Proptosis causada por un adenoma pleomorfico del l6bulo

I ; : Se realiza mediante reseccion quirtrgica. Si se sospecha firme-
orbitario de la glandula lagrimal, J 5 =

mente el diagnostico, es preferible evitar la biopsia previa, para
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Fig. 17.68
Shunts opticociliares, (Cortesia de C. Barry)

2. Reseccion quirtirgica en los pacientes jévenes con tumo-
res agresivos, especialmente si el ojo también es ciego.
3. Radioterapia en casos seleccionados.

El prondstico vital es bueno en adultos, aunque el tumor puede
resultar més agresivo y a veces fatal en los nifios.

Neurofibroma

Neurofibroma plexiforme

El neurofibroma plexiforme (difuso) es el tumor nervioso peri-
férico mas frecuente de la érbita y ocurre casi exclusivamente en
pacientes con neurofibromatosis-1 (ver Capitulo 20).

Fig. 17.67

Meningioma de la vaina del nervio éptico.

(a) Edema papilar; (b) defecto del campo
visual; (<) las flechas sefialan el nervio éptico
rodeado por el meningioma; (d) seccion de
gran aumento que muestra el nervio éptico
(NO) y el meningioma (M). (Cortesia del Wilmer
Eye Institute.)

Fig. 17.69 .
TC coronal que muestra engrosamiento del nervio optico
izquierdo por un meningioma de la vaina del nervio éptico.

|. La presentacion es en la primera infancia con tumefaccidn
periorbitaria.
2, Signos

= Afectacion difusa de la 6rbita e hipertrofia desfigurante de
los tejidos perioculares (Fig. 17.70).

¢ La afectacidn de los pérpados causa una ptosis mecanica
v una deformidad caracteristica en forma de S. A la pal-
pacion los tejidos afectados se sienten como una bolsa de
gusanos.

* La pulsacion orbitaria sin rumor (se detecta mejor con la
tonometria de aplanacidn) puede existir si el paciente tiene
un defecto congénito asociado del asa mayor del hueso es-
fenoides (Fig. 17.71).
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d. La papila esta pilida con edema difuso o sectorial que
puede estar rodeado por algunas hemorragias en forma de
astillas (Fig. 18.26a). El edema se resuelve de forma gra-
dual y la palidez persiste (Fig. 18.27a).

3. La angiografia con fluoresceina muestra en la fase aguda
una hiperfluorescencia papilar localizada (Fig. 18.26b) que

se vuelve mds intensa y que a veces afecta a toda la papila
(Fig. 18.26¢ y d). Cuando se produce la atrofia 6ptica, la
angiografia con fluoresceina muestra un relleno coroideo
desigual durante la fase arterial (Fig. 18.27b): las fases tar-
dfas muestran aumento de la hiperfluorescencia papilar
(Fig. 18.27¢c y d).

Fig. 18.26

Neuropatia optica isquémica
anterior no arteritica aguda

(ver texto). (Cortesia de S. Milewski.)

Fig. 18.27
Neuropatia optica isquémica
anterior no arteritica después de
atrofia 6ptica (ver texto). (Cortesia
de S. Milewski.)


































Fig. 18.44
Drusas visibles en la papila éptica.

I. La ecografia (Fig. 18.46) es el método mis ficilmente dis-
ponible y fiable a causa de su capacidad para detectar depd-
sitos célcicos. Con el refuerzo reducido las drusas también se
pueden reconocer por su reflectividad acidstica.

Neurooftalmologia

Fig.18.43

(a y b) Papiledema de larga eyolucion;
(c y d) drusas enterradas en la papila
optica (ver texto). (Cortesia del Wilmer Eye
Institute.)

2. La TC (Fig. 18.47) es menos sensible que la ecografia y
puede pasar por alto las drusas pequefias. Sin embargo, las
drusas se pueden detectar casualmente con la TC, cuando
ésta se realiza en el curso del estudio de otras patologias.

3. La angiografia con fluoresceina puede ser iitil a veces y
muestra lo siguiente:

e [as drusas expuestas (Fig. 18.48a y b) muestran el fend-
meno de autofluorescencia antes de la inyeccién de colo-
rante (Fig. 18.48c) e hiperfluorescencia localizada debido
a tincién (Fig. 18.48d). Sin embargo, estos fendmenos
pueden no ser prominentes con las drusas ocultas debido a
atenuacion por el tejido suprayacente (Fig. 18.49).

NB: La angiografia con fluoresceina muestra una hiperfluo-
rescencia aumentada y una extravasacion tardia (Fig. 18.50).

Colobo

El coloboma del nervio Gptico se debe al cierre incompleto de la
fisura coroidea. Es un cuadro raro, y la mayoria de los casos son
esporddicos. aunque puede haber una herencia autosémica
dominante. El coloboma del nervio éptico aparece unilateral o
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Fig. 18.48

(a y b) Drusas visibles; (c) autofluorescencia;
(d) fase tardia de la angiografia con
fluoresceina que muestra una
hiperflucrescencia marcada confinada a la
papila debido a tincidn sin extravasacion.
{Cortesia del Wilmer Eye Institute.)

Fig. 18.49

(a) Drusas de la papila éptica enterradas
(flecha); (b) fotografia sin verde; (c) la fase
arterial de la angiografia con fluoresceina
es normal; (d) la fase tardia muestra una
hiperfluorescencia leve confinada a la
papila. (Cortesia del Wilmer Eye Institute.)
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o

Fig. 18.50

(a) Papiledema; (b) la fase arterial de la
angiografia con fluoresceina muestra
capilares parapapilares congestionados a
lo largo de la capa de fibras nerviosas
retinianas; (c) la fase arteriovenosa
muestra hiperfluorescencia aumentada de
los capilares dilatados que se extiende a la
retina adyacente; (d) la fase tardia muestra
una hiperfluorescencia marcada debida a
extravasacion, (Cortesia de A. Chopdar.)

Fig. 18.51
Coloboma de la papila optica. (a) Cufia superior de tejido de la papila normal
- {flechas) asociado con fibras nerviosas retinianas; los cambios del epitelio
pigmentario retiniano en la mécula se deben a un desprendimiento de retina
# seroso previo; (b) isla inferior de visién correspondiente; (c) la papila contiene un
gran defecto en forma de crater (flechas), y un lado consta sélo de tejido
~conectivo colageno (C) y el otro es normal (N); (d) esquema que muestra el

- tejido conectivo anormal (C) que se extiende dentro del tejido retrolaminar con
tejido neural normal (N) en el otro lado. (Cortesia del Wilmer Eye Institute.)

Inferior

|
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Fig. 18.59

Sindrome de De Morsier. (a y b) Hipoplasia del
nervio optico; (c) ausencia del septum pellucidum;
(d) septum pellucidum normal (flecha) para
comparar. (Cortesia del Wilmer Eye Institute.)

Fig. 18.61
Pa?:ila optica anormal y lagunas coriorretinianas en el sindrome
de Aicardi.
Fig. 18.60
RNM sagital que muestra ausencia del cuerpo calloso. (Cortesia
de K. Nischal)
la relativamente normal en la base de una excavacién profun- y puede existir desprendimiento de retina local. La displasia
da cuyas paredes. al igual que la coroides y el epitelio pig- frontonasal es una asociacién ocasional.

mentario retiniano de alrededor, muestran cambios atréficos 3. Displasia de la papila éptica, que es un término descripti-
(Fig. 18.63). La agudeza visual estd marcadamente reducida vo de una papila marcadamente deformada que no se puede
































































3.

El diagnéstico diferencial de los defectos bitemporales

incluye la dermatocalasia de los parpados superiores. papilas

inclinadas (Fig. 18.96). colobomas del nervio 6ptico, reti-

nosquisis nasal, retinitis pigmentaria nasal y pérdida visual

funcional.

La desaturacién del color a través de la linea media verti-

cal del campo visual uniocular es un signo precoz de com-

presién del quiasma que puede detectarse muy simplemente

empleando un alfiler rojo o un tapén rojo de colirio.

e Se estudia cada ojo por separado

e Se pide al paciente que compare el color y la intensidad del
objeto mientras es levado desde el campo visual nasal al
temporal.

e Otra técnica es presentar simultineamente objetos rojos en
partes precisamente simétricas de los campos visuales nasal
y temporal. y preguntar si los colores parecen iguales.

e Los pacientes también pueden perder el niimero temporal
en la prueba de Ishihara.

La atrofia éptica existe en aproximadamente ¢l 50% de los

casos con defectos de campo causados por lesiones hipofisa-

rias. Los pacientes prestan invariablemente mayor atencion a

Neurooftalmologia

las dificultades en la visién central (p. ej., al leer) que a la
vision periférica. Por lo tanto, es importante realizar explora-
ciones muy cuidadosas del campo visual en ambos 0jos en los
pacientes con un deterioro unilateral inexplicado de la vision
central. Cuando existe atrofia 6ptica. el prondstico de la recu-
peracién visual después del tratamiento es reservado. Cuando
la pérdida de fibras nerviosas estd limitada a las fibras que se
originan en la retina nasal (es decir, nasal a la févea), sélo
estdn afectados los lados nasal y temporal de la papila. lo que
da lugar a una atrofia con aspecto en banda o «pajarita».
Otros signos incluyen diplopia a causa de la extensién late-
ral en el seno cavernoso y la afectacion de los nervios moto-
res oculares y, raramente, el nistagmus en vaivén de Maddox.
La apoplejia hipofisaria ¢s una enfermedad rara causada
por un incremento brusco del tamano de un tumor hipofisa-
rio. a menudo secundario a hemorragia.
a. Lapresentacion es con cefalea importante, diplopia, pér-
dida visual y fotofobia.
b. Los signos incluyen oftalmoplejia, disminucién de la sen-
sacion sobre la distribucion de la primera y la segunda
divisiones del nervio trigémino, y pérdida visual variable.

Fig. 18.96

(a y b) Papilas inclinadas; (c) defectos
del campo visual bitemporal
asociados que no respetan la linea
media vertical. (Cortesia del Wilmer

Eye Institute.)
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presion del nervio dptico y un defecto temporal superior con-
tralateral (escotoma juncional) como resultado de la lesién
de la rodilla anterior de Wilbrand (Fig. 18.101).

] oD

Escotoma juncional

O Meningioma del tubérculo
de la silla turca

‘ Meningioma de la cresta esfenoidal

Meningioma del canal olfatorio

Fig. 18.101

Compresién del nervio dptico intracraneal por meningiomas

y el defecto del campo visual causado por un meningioma en el
tubérculo de la silla turca.

2. El meningioma de la cresta esfenoidal comprime el nervio
dptico precozmente si ¢l tumor estd localizado medialmente,

y tardiamente si afecta a la cara lateral del hueso esfenoides
y la fosa craneal media (Figs. 18.102 y 18.103). Un signo

Fig. 18.103
RNM con carga T2 axial que muestra un meningioma
de la cresta esfenoidal izquierda. (Cortesiz de D.Thomas.)

Fig. 18.102
Compresion del nervio optico por un meningioma
de la cresta esfenoidal izquierda. (a) Tumefaccién
papilar; (b) atrofia éptica; (c) radiografia simple que
muestra hiperostosis (flechas). (Cortesia del Wilmer Eye
Institute.)
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e. Se coloca una linea de sutura adicional de 6-0 entre las
pestafias para conseguir una alineacién precisa del borde
tarsal y las pestanas (Fig. 19.5¢).

f. Se cierra la piel con puntos sueltos de sutura de seda o de
polipropileno de 6-0 (Fig. 19.5d).

Fig. 19.5
Técnica de sutura de una laceracién palpebral marginal (ver
texto). (Cortesia del Wilmer Eye Institute.) i

g. Los puntos cutdneos de sutura se retiran al cabo de 7-10 dias.
La Figura 19.6 muestra el aspecto pre y postoperatorio.

e e—
(a) Laceracién del pérpado inferior; (b) después de la sutura.

Traumatismos

3. Lalaceracion con pérdida de tejido suficiente para evitar
el cierre primario simple se puede tratar habitualmente
mediante la realizacién de una cantdlisis lateral (Fig. 19.7)
para aumentar la movilidad lateral del parpado.

Fig. . :
Cantdlisis. (Cortesla del Wilmer Eye Institute.)

4. La laceracion con pérdida de tejido extensa puede pre-

cisar procedimientos de reconstruccién mayor como la que
se emplea después de la reseccion palpebral en los tumores
malignos (ver Capitulo 1).

5. Las laceraciones canaliculares (Fig. 19.8) deben repararse

antes de 24 horas.

Laceracién que afecta al canaliculo inferior.

a. Lalaceracién se une con una sonda de silicona que se des-
liza hacia abajo por el sistema lagrimal y se liga en la
nariz (las Figs. 19.9 a 19.11 ilustran los principios de la
intubacién lagrimal).

b. Se sutura la laceracién

c. La sonda se deja en el lugar durante 3-6 meses.
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Intubacion del sistema lagrimal (ver texto). (Cortesia del Wilmer
Eye Institute.)

Fig. 19.10
Intubacién del sistema lagrimal (ver texto). (Cortesia del Wilmer
Eye Institute,)

Fig. 19.11
Intubacion del sistema lagrimal (ver texto). (Cortesia del Wilmer

Eye Institute.)

. Fracturas de la orbita

Fractura por hundimiento

del suelo de la 6rbita

Una fractura por hundimiento «pura» de la érbita no afecta al
borde orbitario, mientras que una fractura por hundimiento
«impura» afecta al borde de la érbita y a los huesos faciales adya-
centes. Una fractura por hundimiento (rotura) del suelo de la érbi-
ta es causada tipicamente por un aumento brusco en la presion
orbitaria por un objeto contundente con un didmetro superior a los
5 cm, como un pufio o una pelota de tenis (Fig. 19.12). Debido a
que los huesos de la pared lateral y el techo suelen ser capaces de
resistir este traumatismo, la fractura suele afectar al suelo de la
Grbita a lo largo del fino hueso que recubre el canal infraorbitario.

Fig.19.12
Mecanismo de fractura por hundimiento del suelo de la 6rbita.




































684

Oftalmologia Clinica

Fig. 19.48
Exploracién de la esclerética después de la reparacion de una
laceracion corneal. (Cortesia del Wilmer Eye Institute.)

Fig. 19.45
Herida corneal penetrante con una camara anterior plana,

Fig. 19.49
Reparacion de una laceracién escleral. (Cortesia del Wilmer Eye

Institute.)

Fig. 19.46
Técnica de reparacion de una herida corneal penetrante.
La camara anterior se puede profundizar con una sustancia

viscoelastica. (Cortesia del Wilmer Eye Institute.)
contacto blanda postoperatoria también puede ser ttil duran-

te algunos dias para asegurar que la cimara anterior perma-
nece profunda.

3. Laceraciones corneales con incarceracién del iris (Figs.
19.50 v 19.51a). El tratamiento depende de la duracién y la
extension de la incarceracion.

Fig. 19.47
Técnica de enterramiento del nudo. (Cortesia del Wilmer Eye
Institute.)

Fig. 19.50

tdneamente una vez que la cornea ya se ha suturado, y, si no, Herida coreal penetrante con prolapso del iris. (Cortesia del
5 . : STl ST S e Wilmer Eye Institute.)

debe reformarse con solucion salina isoténica. Una lente de

Una camara anterior poco profunda puede reformarse espon-
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Fig. 20.42
Mancha en hoja de fresno en una esclerosis tuberosa. Fig. 20.45

Hamartoma subungueal del dedo mefique del pie en una
esclerosis tuberosa.

Fig. 20.46
TC axial que muestra un hamartoma astrocitico
periventricular. (Cortesia de K. Nischal.)

3. El tratamiento supone ¢l control de la epilepsia y el trata-

miento del trastorno mental y de conducta.
4. Signos oftalmicos

a. Comunes. Astrocitomas retinianos en el 50% de los casos.
Fig. 20.44 _ : _ b. Poco frecuentes. Manchas hipopigmentadas en el iris y la
Adenoma se_baceo- extenso y una placa fibrosa en la frente en retina, papiledema y pardlisis del sexto par pueden produ-
una esclerosis tuberosa. . : ? eI

cirse debido a aumento de la presion intracraneal.
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Neurofibromatosis- |

La neurofibromatosis-1 (NF-1, enfermedad de von Reckling-
hausen) es una facomatosis que afecta principalmente al creci-
miento celular de los tejidos nerviosos. El locus génico se
encuentraen 17ql1.

|. La herencia es autosémica dominante con penetrancia irre-
gular y expresividad variable.
2. Signos
a. Tumores neurales en el SNC y en nervios crancales, peri-
féricos y simpaticos.
b. Esqueléticos. Talla baja, macrocefalia (cabeza grande)
leve (Fig. 20.64), hemiatrofia facial (Fig. 20.65), ausencia

Fig. 20.65
Hemiatrofia facial derecha y fibromas molluscum en una
neurofibromatosis-1.

del asa mayor del hueso esfenoides (ver Fig. 18.117), esco-
liosis y adelgazamiento de la corteza de los huesos largos.
¢. Piel
® Manchas de café con leche, que son placas planas y de
color marrén claro (Figs. 20.66¢ y 20.67). Aparecen
durante el primer ano de vida y aumentan de tamafio y
Fig. 20.64 en nimero durante la infancia; los adolescentes y los
Microcefalia leve en una neurofibromatosis-1. adultos tienen invariablemente mas de seis.

Fig. 20.66 _
Neurofibromatosis-1. (a) Nodulos de Lisch; (b) fibromas
molluscum; (c) mancha café con leche; (d) edema de la
papila optica debido a glioma del nervio 6ptico. (Cortesia
del Wilmer Eye Institute.)
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