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Oftalmología Clínica 

. Anatomía aplicada 

l. La líne a gris es una cstruetura importante porq uc di vide los 
p6rpados en una 16mina anterior, com puesta por la piel y el 
músculo orbicular. y una lámina posterior for lllada por la 
lámina tarsal y la conjuntiva (Fig. 1.1). 

2. Las glándulas del borde palpcbral pucden ser la causa de la 
formación de un qui stc y en ocasiones dc tumores. 
a. Las gffllldlllm' de Meibomio son glándulas seb:'iceas modi­

ficadas localizadas en la lámina tursal y segreg'lIl la capa 
lil>ídica externa de la película lagrimal precomeal. 

b. Las glálldulas de Zeis son glándulas sebáceas modificadas 
que están asociadas con los folículos de las pestañas. 

c. Las glándulas de Moti son g16ndu las sudoríparas modili · 
. cadas cuyos conductos se abren dentro de un fo1(cu lo de 

una pestaña o di rectamente en el borde palpebral anterior 
entre las pestañas. 

J. Las p estañas son ligeramente más numerosas en el párpado 
superior (aprollimadamcntc 100) que en el inferior. Las raíces 
de las pestañas se apoyan contra 1;1 superficic anterior del tar.;o 
en el espacio entre el músculo orbicular ocu lar pretarsal yel 
músculo de Riojano. Las pestañas pasan entre el músculo orbi­
cular ocular pretars.."ll y el músculo de Riolano y salen a la piel 
en el borde pal pcbra l antcrior. Todas las pestañas se incurvan 
hueia fuera del globo ocular y son relativamente paralelas. Carc­
cen de músculos erectores del pelo. por lo que su posición y su 
di rección están delenninadas por el músculo orbicular ocular 
prelarsal de alredt-dor. el músculo de Riolano y la lámina tarsal. 
Por lo tanto. si el tarso o el orbicular son anormales. la posición 
y la di rección de las peStarlas pueden verse afectadas. 

4. Elevadores d e l párpado superior (Fig. 1.2) 
a. Laaponeurosis elevadora se fusiona con el septo orbitario 

unos 4 mm por encima del borde superior del tarso. Sus 
fi bras posteriores se insertan en el tercio inferior de la 
superficie anterior del tarso. Los cuernos medi ales y late­
rales son expansiones que actúan como ligamentos de con· 
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Anatomía del complejo elevador y los retractores del párpado 
Inferior. 

tend ón. Quinírgicamente. la aponeurosis se puede abordar 
a través de la piel o la conj untiva. 

b. El mlÍsculo de Müller se inserta en el borde superior del 
tarso y se puede abordar a Iravés de la conjuntiva. 

5. Retractores del párpado inferior 
a. La apouellrosis farsal inferior está formada por la ellpan­

sión capsulopalpebral del músculo recto inferior y es aná­
loga a la aponeurosis elevadora. 

b. El músculo tarsal inferior es análogo al músculo de 
Mül1er. 

6. Drena je linfático (Fig. 1.3). El párpado superior y el canlo 
lateral drenan n los gang lios preauricularcs. mientras que el 
párpado inferior y el canto medial drenan a los ganglios sub­
mandibulares. 

de las pestañas 

Triquiasis 

La triquiasis es un trastorno adquirido muy frec uente que puede 
ocurrir de fonna ais lada o puede asociarse con la cicatrización 



& 

Fig.1.3 
Drenaje linfático de los párpados. 

del borde palpebral secu ndaria a blefaritis crónica, herpes zoster 
oftálmico y tracoma. La triquiasis no debe confundirse con la 
seudotriquiasis secundari a a entropión porque en algunos casos 
el gi ro hacia dentro del párpado puede ser intennitente y el cua­
dro puede confundirse con una triquiasis verdadera y tratarse de 
forma inadecuada. 

Signos 

Dirección incorrecta hacia atrás de las pestañas que crecen desde 
sus lugares de origen normales (Fig. 1.4). El traumatismo de epi­
¡elio corneal puede causar erosiones epitel iales punti fo rmes 
e irritación ocular que empeoran al parpadear. En [os casos gra­
ves de mucho tiempo de duración pueden aparecer ulceración 

comeal y formación de pamlUJ. 

Fi¡.1.4 
Trlquiasls. 

Tratamiento 

1. La depilación con pinzas es simple y efectiva pero son ine­
vitables las recaídas al cabo de 4-6 semanas. 

- -$ 
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2. La electrólisis es útil para unas pocas pestañas aisladas. pero 
es pesada y con frec uencia se precisan múltiples tratamientos 
para obtener un resultado satisfactorio . Se inserta una aguja 
de electrocauterio bajo e l fu ste de la ra íz de la pestaña y se 
aplica cOrTie nte hasta que el tejido coagulado anora en la 
superficie (Fig. 1.5). Después se retira la pestaña. Se precisa 
repetir el tratamiento por reca íd as aproximadamente en e l 
40% de [os casos. y puede producir cicatrización. 

3. La crioterapia es muy efectJva para eliminar muchas pestañas 
simultáneamente (Fig. 1.6). Se aplica un ciclo de congelación­
dcscongelaci6n doble a -20 "C con una criosonda especial . Las 
posibles complicaciones son necrosis cutánea. despigmentación 
en los individuos de piel oscura, lesión de las glándulas de Mei­
bomio, que puede afectar de fonna adversa a la película de lágri­
ma precomeal. y muescas superficiales del borde palpebral. 

4. La ablación con láser de argón es IÍti[ sólo cuando rel/uie­
ren tratamiento unas pocas pestañas di spersas. y se real iza de 
la siguiente forma: 

Fil. t.5 
Tratamiento de la triquiasis mediante electrólisis. (Cortesía del 
Wilmer Eye Instiwte.) 

Fil. 1.6 
Tratamiento de la triquiasis mediante crioterapia. (Cortesla del 
Wilmer Eye Instítute.) 



Oftalmología Clínica 

a. Las aplicaciones iniciales de láser son de 50 1.lIll. 0.2 se­
gundos y I.OCXJ mw' 

b. El h1ser se dir ige ¡¡ la rarlo de la pestaña y se forma un 
pequeilO l'r::Íter. 

c. A continuación se aumellla el tamaño del punto a 200 ~m 
y se pro fun d iza en el crá ter pa ra alcanzar e l fo lículo 
(Fig. 1.7). 

d. Se prer.:i sa aproxi madamente unfl docena de apli cac iones 
y la ll lflyoría de los pacientes se c uran co n una o dos 
sesiones. 

S. La cirugía consistenle en la resección en cu ña de espesor 
completo (Fig. 1.8) o la resección laminar anterior puede ser 
úti l para un foco loca lizado de triquiasis resistentc a otros 
métodos de Inllamiento. La Ir iq uiasis más generalizada 
requiere cirugía de reposición lami nar amerioe. 

Fig.1.7 
Aspecto después de la ablación con láser de la t riquiasis. 

Fil' 1.8 
Tratamiento de la triquiasis mediante resección en cuila de 
espeso r completo. (Cortesia del WlIm8f" Ere Instlwte.) 

Distiquiasis congénita 

Es un trastorno raro que puede ser esporádico o heredado de 
fonna dominante. Una minoría de pacicmes presentan también 
linfedema crónico, quistes aracnoideos espinales y defectos car­
díacos congénitos (s(ndrome ¡illjedema-triquiasis). 

Signos 

Surge una segunda fi la parcial o comp letade pestañas a pllrl ir de 
los orilicios glandulares de Mdbomio o ligeramente por det rás. 
Las pcswñns aberrantes tienden a ser más delgadas. más cortas y 
menos pigmentadas quc las normales y suele n di rigirse hacia 
atrás (Fig. 1.9). 

Tratamiento 

El tratamiento incluye divi sión palpebrallaminur y erioterapia. 

a. Se real iza una incisión a lo largo de la línea gris que divide el 
párpado en dos lámi nas anterior y posterior. 

b. La lámina posterior y los fo lículos dc las pesta lias se congelan 
con un ciclo de congelación-descongelación doblc a - 20 ~C 
(rig. 1. 10). 

c. Las láminas se vuelven ti supcrponenluirúrgicamcnte. 

FII_ t. 10 
Tratamiento de la distiquiasis mediante crioterapia. (Corusla del 

WlImer Ere Imtlwte.) 



Distiquiasis adquirida 

LI disliq uiasis adq uirida (pestañas ITlCtaplásicas) está causada por 
metaplasia y di ferenciación de las glándu las de Mcibomioque se 
convierten en folículos pil osos. La C:WSa más importante es la 
conjuntivitis c icatrizante en fase tard fn asociada a lesión química. 
el síndrome de Slevens-Johnson y el pcnfigoide cicatricial ocular. 

l. Signos. Un nú mero variable de pe stañas que se originan en 
los ori ficios de las glándulas de Mcibomio (Fig. 1. 11 ). 

FI¡. 1.11 
Distlqulasis adquirida (pestañas metaplás lcas). 

2. El tratamie nto de los casos leves es el mismo de la triqu ia­
siso Los casos graves precisan divis ión laminar de l párpado y 
crioternpia dc la lámina posterior. 

Pitiriasis palpebral 

UlS piojos del pubis P/¡ thiruJ pubiJ se adaptan a vivir en e l vello 
púbico. Una persona infestadn puede transmitir los piojos a ot rilS 
zonas con pe lo corno el pecho. las axil:ls o los párpados. La piti­
riasis pal pebral es una infestación de las pestañas que nfcctn típi­
camente a niños sometidos a malas condiciones higiénicas y pro­
duce picor e irritación crónica. 

Signos 

Los piojos se agarran fuerte mente a las raíces dc las pestañas 
(Fig. 1.12) . Las liendres y sus caparazones vados aparecen como 
perlas ovaladas, rnarronosas y opnlcscentcs que se adhieren a la 
base de los pelos. 

Tratamiento 
1. La eliminación de las pestañas y sus bases da lugar a la 

retirada mecánica inmediala de los piojos y las liendres. Tam­
bién destruye el hábitat que constituye el fusle del pelo para la 
supervivencia y la reproducción de los piojos. 

2. Destrucción de los piojos y las liendres con aplicación tópi­
ca de óxido amarillo de mercurio al 1 % o agentes anticoLines-

Párpados 

FI¡. t .12 
Piojos y liendres aferrados a las pestañas en la pitiriasis palpebral. 

terasa. láser o criotcmpia. si no se desea la extirpación de las 
pestnñas. 

l. De spiojar al paciente, otros miembros de la fami lia. 1,. ropa 
de vestir y la ropa de cama para evilar Ins recaídas. 

Poliosis 

La polios is es un blanqueado prematuro localizado del pelo que 
puede ¡¡reClar a las pestañas y las cejas (Fig. 1. 13). Las principa­
les cau~ls se muestran en la Tabla 1.1. 

F1a· 1. tJ 
Po llosls de las pestañas. 

Tabla 1. t Caun s de pollolll 

1. Ocular 
• Slebritis anterior crónica 
• Oftatmla simpática 

2. Slnemfca 
• Slndrome de Vogt-Koyangl-Harada 
• Slndrome de W aardenburg 



(~ftalmOIOgía Clínica 

Madarosis 

La madarosis es una di sminución en el número o la pérdida !Ulal 
de las peslañas (Fig. 1.14). Las principales causas se muestran en 
la Tabla 1.2. 

fig.1.14 
Madarosis. 

Tabla 1.2 Causas de madarosis 

1. Local 
• Enfermedad del borde palpebral anterior crónica 
• Tumores infiltrantes 
• Quemaduras 
• Radioterapia o crioterapia de tumores del párpado 

2. Trastornos cutáneos 
• Alopecia generalizada 
• Psoriasis 

3. Trastornos sistémicos 
• Mixedema 
• Lupus eritematosO sistémico 
• srfilis adquirida 
• Lepra lepromatosa 

4. Después de eliminar las pestañas 
• Triquiasis iatrogénica 
• Tricotilomanía (trastorno psiquiátrico que consiste en 

arrancarse el pelo de forma habitua l) 

Hipertricosis 

La hipertricosís es un número eXl:esivo de pestañas (politricosis) 
y/o pestañas anormalmente largas y exuberantes (tricomegalia) 
(Fig. 1.15). El cuadro puede ser congénito o inducido por fánna­
cos (p. ej ., fenitoína. ciclosporina y latanoprost). 

Ptosis de las pestañas 

La ptosis de las pestañas es un desplazamiento hacia debajo de las 
mismas (Hg. 1.16). El cuadro puede ser idiopático o estar asocia­
do con el síndrome de los párpados laxos. dennatocalasia con des­
lizamiento laminar anterior o parálisis facial de larga evolución. 

fig.1.1 5 
Hipertricosis. 

fig.1.1 6 
Ptosis de las pestañas. 

. Alergias 

Edema alérgico agudo 

, 

El edema alérgico agudo puede prod ucirse por picaduras de 
insectos. angioedema y urticaria. y en ocasiones por fármacos. 

l . Signos. Inici o brusco de edema periorbitari o y palpebral , 
indoloro y con hoyuelos (Fig. 1.17). 

2. El trat amiento con antihi stamínicos sistémicos puede ser 
útil. 

Dermatitis de contacto 

La dermatit is de contacto está producida por sen si bi lidad a un 
medicamento tópico. ya sea su componente activo o el conser· 
vante. Las causas frecuentes son neomicina. cloranfenicol y dor­
zolamida. 



Fil. 1.17 
Edema alérgico agudo. 

1. Sign o s . Tumefucc ión pulpcbral y e ritenw asoc iudos co n 
lagrimeo y picor. S i no se interrumpe la causa, el edema di s­
minuye pero e l e ritem a persiste y la piel se engruesu y se 
vuelve costrosa (Fig. 1.18). 

Fil·1.t 8 
Dermatitis de contacto. 

2. El tratamie nto incluye la identificación y la retirada de la 
causa y la aplicación a corto plazo de una c rema que conten­
ga un esteroide sUllve como hidrocon isona al 1 %. 

Dermatitis atópica 

La dermatit is atópica (eccema) es una a lteración muy frecuen te 
e idiopática que se asoc iu hubitualmente con asma y fi ebre del 
heno. La afectación del párpado es re lativamente infrecuente, 
pero cuando se produce se asocia de manera invariable con der­
matitis generalizada. 

l. Si gnos . En grosamien to, aparici ón de costras y fisuració n 
vertical de los párpados asociado con blefaritis estafil oc6cica 
y madarosis (Fi g. 1.19) . 

Fil,t,I ' 
Dermatitis atóplca. 

P á rpados 

2_ El t ra t amie nto es (1 b¡¡~ de emolientes para hidratar la piel y 
el uso prudente de corticoides tópicos suaves corno la hidrocor­
tisona a l 1%. También es importante lratar la infección asociada. 

3. A sociaciones o cula re s 
a. Frecuell tes. EnfernlCd,ld vernal en niños y queratoconjun­

tivi tis c rónica en adultos. 
b. ¡I/¡recllelltes. Queratocono. catar,lla prcscnil y desprendi­

miento de retina . 

• Infecciones 

Herpes zoster oftálmico 

El herpes w Sler oftá lmico es una infección frecuente uni lateml 
causada por el virus de la varicela-zosler. Afecta típicamente a 
pacientes ancianos. pe ro puedc darse en edades más tempranas y 
es más grave en individuos inmunocomprometidos. 

Signos ctin;cos 

l. La prese nta ción es con dolor en la distribución de la prime­
ra división del nervio trigémino. 

2. Signo s (en orden cronológico): 
• Exantema maculopapu lar en la fre nle. 
• Desarrollo progresivo de vesículas, pústulas y ulceración 

costrosa. 
• El edema periorbitario puede extenderse a l otro lado, dando 

la falsa sensación que e l proceso es bilateral (Fig. 1.20). 
• Complicaciones oculares (ver Capítulo 5). 

Tratamiento 

l . El tratamiento s iste m ico se realiza durante 7 días con vala­
ciclovir I g tres veces al día o famciclovir 250 mg tres veces 
al día o 750 mg una vez al día. 

l . El tr atamien to tópico se realiza con crema de aciclovir o 
penciclovir y una combinación de corticoide y ant ibiótico tres 
veces al día hasla la separación de las costras. 

NB: Hay que evitar e l ta lco y la loción de calamina. 
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Fig.1.20 
Edema bilateral debido a herpes zoster oftálmico unilateral. 

Herpes simple 

La infecc ión primaria por herpes simple es un cuadro unilateral 
infrecue nte quc afecta típicameme a niños. Puede ser grave en 
especial en paciemes con dermatitis atópica o cstados de inmu­
nodeficiencia asociados. 

l. Signos . Grupos de pequeñas vcsículas que se rom pen. for­
man costras y curan en el curso de pocos días (Fig. 1.21). Las 
complicaciones infrecue ntes son conj unt ivitis y querat itis 
fo licu lar ipsi lateral . 

Flg.1.21 
Vesículas debidas a infección primaria por el vi rus del herpes simple. 

2. El tratam iento se realiza con crema de acicloyir o penci­
c1ovir. procurando evitar el contacto con los ojos. 

Impétigo 

El impétigo es una infección superficial de la pie! poco frecuen­
te causada por StaphylococclIs allreus o Strt:ptococcus pyogenes 

que ocurre con mayor frec uencia en ni ños. La afectación de los 
párpados suele asoc iarse con infección do lorosa de la cara. 

l. Signos. Máculas eritematosas que evolucionan rápidamente 
a vesíc ulas y que al rom perse producen costras amari llentas 
(Fig. 1.22). 

Fig. t.22 
Impétigo. 

2. El tratamiento se real iza con antibióticos tópicos y tluclo­
,>;aci lina o eritromic ina orales. 

Erisipela 

La crisipela (fuego de San Antonio) es una celulitis diseminada 
subcutánea aguda poco frecuente. generalmente causada por la 
infección por S. pyugcncs que penetra a través de un traumatis­
mo cutáneo mínimo. 

l. Signos. Una placa subcutánea. eri tematosa. creciente. indu­
rada y bien defi nida (Fig. 1.23). La afectación palpebral pri-

Fig.1.2l 
Erisipela debida a un traumatismo menor de la cara. 



maria, cuando sucede, suele ser grave y puede ocasionar una 
contractura secundaria 

2. El tratamiento se realiza con fenoximeli lpenici lina oral. 

Fascitis necrotizante 

La fasc iti s necrotizante es unll necrosis rápidamente progresiva 
extremlldamente rara que sude afectar a los tejidos blandos sub­
cutáncos y más tarde habitualmente a la piel, y que suele estar cau­
sada por S. pyogclles y en ocasiones por S. (JllrellS. Los lugares 
más frecuentes de aparición son las extremidades, tronco y periné, 
además de los lugllrcs de heridas postoperalOrias. Si no se trata de 
fonna precoz y apropiada puede ocasionar la muerte. La infección 
periocular es rara y puede ser secundaria a traumatismo o cirugía. 

1, Signos. Edema y eritema pcriorbitllrio que dll lug¡l r a la for­
mación de grandes bu llas y coloración negra de la piel debido 
a gangrena secundaria a trombosis subyaccnte (Fig. 1.24). 

Fig.1.24 
Gangrena debida a fascitis nec.rotizante. 

2. Las complicaciones incl uyen oclusión de la arteria oftálmi ­
ca. lagoftalmos y desfiguración . 

3. El tratamiento se realiza con bcnzilpenicilina intravenosa. 
desbridamiento del tej ido necrótico y cirugía reconstructora. 

.BI~f~ritis marginal 
cronlca 

Patogenia 

La patogenia de la blefaritis anterior no está e1ara aunque tanto la 
infección esta fi locócica como la seborrea desempeñan papeles 
importantes (Tabla 1.3). 

1. La blefaritis seborreica suele asociarse con dermatit is sebo­
rreica que puede afectar al cuero cabelludo. los pliegues naso-

Párpados 

Tabla 1.3 Clasificación de la blefaritis crónica 

•• Anterior 
• Estafitocódca 
• Seborreica 
• Mixta 

2. Posterior 
• Seborrea de Meibomio 
• Meibomitis • ,. Mixta anterior y posterior 

labiales, las áreas retroauriculares y el esternón. Se ha postula­
do que las excesivas cant idades de lípidos neutrales en los 
pacientes con seborrea son descompuestas por Coryne!Jacle­

r¡!l/II aella en ácidos grasos irritantes. 
2. La blefaritis posterior se manitiesta como disfunción de 

las glándulas de Meibornio (rosácea ocular). que puede aso­
ciarse con rosácea de la cara (rerCapítu lo 20). 

NB: La blefaritis crónica puede causar cambios secunda­
rios en la conjuntiva y la córnea debido a la íntima reladón 
entre los párpados y la superficie ocular. 

Blefaritis anterior 

Signos clínicos 

l. Los síntomas son quemazón. sensación de arcnilla. fotofo­
bia leve y aparición de costras y enrojecimiento en los bordes 
palpebrales. Estos síntomas suelen empeorar por la mañana y 
se carllcterizan por remisiones y reagudi zaciones. Sorpren­
dentemente suele haber poca correlación entre su gravedad y 

la extensión de la afectación clínica. 
2. Signos 

a. La blefaritis el>tafilocócica se caracteriza por hiperemia y 
tclangiectasia de los bordes palpebrales anteriores eon 
escamas duras situadas alrededor de las bases de las pesta­
ñas (collareles) (Figs. 1.25 y 1.26). 

b. La blefaritis seborreica se cnrncteriza por bordes palpe­
brales an1eriores hiperémicos y grasos con las pestañas 
pegadas entre sí (Fig . 1.27). Las escarnas son blandas y 
están localizadas en cualquier parte sobre el borde palpe­
bral y I1ls pestañas (Fig. 1.28). 

c. La blefaritis anterior grave de larga duración. particular­
mente la estafilocócica, puede dar lugar a hipertrofia y 
cicatrización del borde palpebral. madarosis (Fig. 1.29), 
tr iquiasis y JXl liosis (Fig. 1.30). 

3. Asociaciones 
• Puede deslliTOllarse un or.lllelo externo como resultndo de la 

diseminación de la infección a las glándulas de Moll o de Zeis. 
• La inestabilidad de la película lagrimal está prese1l1e en el 

30-50% de los casos. 
• La hipersensibilidad a las exotoxinas estafilocócieas pucde 

dar lugar 11 conjuntivitis pllpilar leve, epiteliopatía punt ifor­
me inferior y queratitis marginal. 



Oftalmología Cl ínica 

Fia:.1.25 
Telangiec.tasia del borde palpebral anterior y esc.amas 
en una blefaritis estafiloc.6c.ica. 

Fig. 1.26 
Escamas duras en una blefaritis estafiloc6cic.a. 

Fil. 1.27 
Pestañas grasas en una blefaritis seborreica. 

Tratamiento 
Es pesado y el paciente debería ser informado de que el control 
de los síntomas es posible liu nqu e no se consiga la c urac ión 

Fil . 1.28 
Pestañas grasas y escamas en una blefar it is seborrelca. 

Fig. 1.2' 
Muescas. cicatrización y madarosis en una blefaritis 
estafiloc6cica de larga evoluci6n. 

Fil. 1.]0 
Triquiasis y poliosis en una blefaritis estafiloc6cica de larga 
duración. 

permanente. En los casos de larga duración pueden ser necesa­
rias varias semanas de tra tamiento intensivo para conseguir la 
mejoría. 



l . La higiene palpebral se consigue eliminando las costms y los 
productos tóxicos frotando los bordes palpebrales cada día con 
un jabón líquido comerciaL una torunda de algodón empapada 
en una solución de champú infantil al 25% o una solución débi l 
de bicarbonato sódico. De forma altcrnativa se puede emplear un 
paño facial o un pañuelo. También es útil frotar los párpados con 
chamPlí di lu ido mientras el paciente se lava el pelo. Gradua[­
mente. la higiene palpebral se va realizando con n1Cnos frecuen­
cia a medida que la situación va siendo mantenida bajo control. 
pero no debe intenumpirsc totalmente o reaparecerá la blefarit is. 

2. Una pomada con antibiótico como fu sidato sódico o cloran­
fenico l es úti l para tra.!ar la fo [iculitis aguda pero tiene un valor 
limitado en los casos de larga duración. Después de la higiene 
palpebral, hay que aplicar la pomada sobre el borde palpebral 
anterior con una torunda de algodón o con el dedo limpio. 

3. Los corticoides tópicos débiles como la nuorometolona 
adm in istrados durante un espacio breve de tiempo cua tro 
veces al día son úti les para la conjuntivi tis papi lar secundari a 
y la queratit is marginal. 

4. Se precisan sustitutos de las lágrimas en los pacientes que 
ticncn inestabilidad de [a películ a lagri mal asociada. Si este 
aspecto de la enfermedad no se identifica y se tra ta. e[ a livio 
de los s íntomas será im.:ompJe to. 

Diagnóstico diferencial 

1. Ojo seco. que puede causar síntomas s imi lares pero. al con­
trario q ue la irritac ión ocu lar de la blefar it is. raramente es 
grave por la mañana y sue [e aparecer más tarde durante el día. 

2. Deberían sospecharse tumores palpebrales infiltrantes 
en los pacientes con 10 que parece ser una blefarit is cróni ca 
asi métrica o unilateral , especial mente cuando se asoc ia con 
madarosis (Fig. 1.31). 

Fig.1.31 
Carcinoma de glándula sebácea que causa una pérdida 
localiuda de pestañas y simula una blefaritis crónica. 

Blefaritis posterior 

Seborrea de Meibomio 
Se caracteri za por secreción exces iva de las glándulas de Meibo­
mio. Es fácil de omitir porque hay pocos o ni ngún signo clínico 
de blefariti s. aunque los síntomas pueden ser graves. 

Párpados 1 
l . Lús orificios d e las glandulas de Meibomio están coro­

nados por peq ucños glóbu los de aceite (Fig. 1.32). La presión 
sobre el ta rso da lugar a la salida de una cantidad abundante 
dc aceite de Meibomio. 

2. La película de lágrimas es aceitosa y espumosa. y cn [os 
casos graves se acumula espu ma en los bordes palpebra[es o 
en los cantos intcrnos (espuma de Meibomio) (Fig. 1.33). 

Fig.1.31 
Orificios de las glándulas de Meibomio coronados por aceite 
en la blefaritis posterior. 

Fig.1.lJ 
Espuma en la blefaritis seborreica de Meibomio. 

Meibomitis 

Se caracteriza por inn amación y obstrucción de las glándulas de 
Meibomio. 

l . E[ borde palpebral posterior muestra hiperemia. le lan­
giectas ia y obstrucción de los orificios de las glándu las de 
Mcibomio (Figs. 1.34 y [ .35). Los casos de larga duración se 
caracteri zan por di latación qu ística de los conductos de Mei­
bomi o. con engrosami ento y muescas en e l borde palpebral 
(Fig. 1.36). 

2. Las secreciones de las glándulas de Meibomio exprimi­
das en los casos de larga duración pueden ser turbias o CSpcSiIS. 



Oftalmologfa Clínica 

con aspecto de pl:lcas p:U'CCid:ls JI p:ll>Ia dc dientcs (Fig. 1.37). 
En los casos muy g r.¡VC1> no se pueden exprimir secrecione.s. 

Fil. 1.34 
Inflamación difusa alrededor de los orificios de las glándulas de 
Meibomio en la melbomitls. 

Fil. 1.35 
Orlflcios de las glándulas de Meibomio bloqueados y 
cicatrización del borde palpebral posterior en una blefaritis 
posterior de larga duración. 

Obstrucción de las glándulas de Meibomio y telangiect3sia del 
borde palpebral posterior en una blefaritis posterior de larga 
duración. 

Fil' 1.37 
Placas parecidas a dentrfrico que surgen por expresión de las 
glándulas de Melbomlo en una blefaritis posterior. 

Complicaciones 

• Formación dechala1..iÓn. que puede ser recurrente (Fig. 1.38). 
• L:I in(~stab il i dad de la película lagrimal está presente en alre­

dedor del 30% dc los pacientes. Probablemente es el resultado 
de un dCSC<lui librio entre los componentes acuoso y lipídico de 
la película lagrimal. lo que permite que aumenten la evapora­
ción de las lágrimas y la sequedad. 

• Conj untivit is papilar y crosioncscpitc1iales cornea/es inferiores. 

Fil' 1.38 
Pequeños chalazioocs asociados coo blefaritis posterior. 

Tratamiento 

l. Las tetraciclinas sist é micas son el pilar de l tra tamiento. 
pero no deberían emplearse en niños menores de 12 años de 
edad o en mujeres embarazadas o que dan el pecho porque se 
depos itan en el hueso en crecimiento y en los d ientes (están 
unid;IS :,1 calcio), cOl usando tinción de los dientes e hipoplasia 
dental. Se puede emplear una de las siguientes preparaciones: 
• Tet r:lcicl ina 250 rng cuatro veces al día durante l semana y 

luego dos veces 31 día durante 6- 12 semanas. 



• Doxicicli na 100 mg dos veces al día durante 1 semana y 
luego dos veces al día durante 6~ 12 semanas. 

• Minocid ina 100 mg una vez al día durante 6-12 semanas. 
2. La eritromicina o la azitromicina pueden emplearse cuando 

las te tracicl inas están contraindicadas. pero su eficac ia en el 
tra tamiento de la blefa ritis posterior no está bien establecida. 

J. Otras medidas 
• Higiene palpcbral. corticoides tópicos suaves y sustitutos 

de las lágri mas de forma similar a la blefaritis antcrior. 
• Compresas calie l11es para reblandecer el sebo solidifi cado y 

expresión mecánica de las glándulas de Meibomio para redu­
cir la cantidad de lfpidos irritantes dentro de las glándulas. 

• Fusida to sódico tópico en gel en los pacientcs con acné 
rosácea asociado. 

. Nódulos y quistes 
benignos 

Chalazión 

Un chalazi6n (qu iste de Meibomio) es una lesión intlamatori a 
lipogranu lomatosa crónica estéril causada por el bloqueo de los 
orificios de la glándula de Mcibornio y el estancamiento de las 
secreciones sebáceas. UJS pac ientes con acné rosácea o dermati­
tis seborreica tienen un mayor riesgo de fonnación de chalazión. 
que puede ser múlti ple o recurrente. 

Signos clínicos 

l. Puede presentarse a cualquier edad con un nódulo indolo­
ro gradualmente creciente. En ocasiones un chalazión del pár­
pado superior puede presionar sobre la córnea. inducir ast ig­
matismo y causar vis ión borrosa. 

2. Signos. Una lesión fi rme. redondeada e indolora en la lámi­
na tarsal de tamaño variable que puede ser múltiple o bi late­
ral (Fig. 1.39). La eversión del párpado puede mOS1rar un gra­
nuluma polipoide asociado si la lesión se ha roto a través de la 
conjuntiva larsal (Fig. 1.40). 

Fig.I.39 
ChalaziÓn. 

Párpados 

Fig.I.40 
Granuloma conjuntival asociado con un chalaLión. 

Tratamiento 

Aunque algunos cha laziones pequeños pueden desaparecer 
espontáneameme. las lesiones persistentes suelen requerir t rata~ 
miento por uno de los siguiemes métodos: 

l. Cirugía . El párpado se evierte con un a pin za especiaL el 
quis te se incide vert ical mente y su contenido es drenado a tra­
vés de la lámina tarsal (Fi g. 1.41 ). Es muy importante no con­
fund ir un carcinoma de glándula sebácea con un «chalazi6n 
recurrente». En los casos dudosos, la lesión debería ser biop­
siada y examinada hi stológicamente. 

2. Inyección de corticoides en el interior de la lesión . A tra­
vés de la conj untiva se realiza la inyección con una aguja de 
calibre 30 de 0.1 -0.2 mi de suspensión acuosa de diacetato de 
Iriamcino lona d ilu ida con lignocaína (o equi valente) has ta 
un a concentración de 5 mg/mL La tasa de éx ito después de 
una inyección es aproximadamente del 80%. En los casos que 
no responden se puede administrar una segunda inyección al 
cabo de 2 semanas. 

FIg.1.41 
Incisión de chalaLión. 
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J . Las tetraciclinas sistémicas pueden ser precisas como profi­
lax is en los pacientes con chalaziones recurrentes. especialmen. 
te aquel los asociados con acné rosácea. O demmtitis scborrcica. 

O rzue lo interno 

Un or . .welo interno es un ab~o causado por una infección esta· 
fi locócica aguda de las glándulas dc Meibornio. 

l . Signos. Tumefacción dolorosa e inOam¡¡da dentro de I¡¡ lámi· 
na tarsal (Fig. 1.42). La lesión puede aumentar de t:l1naño y 
drenar posteriorme nte a través de la conjuntiva o ante rior· 
mente a través de la piel. 

Fi" 1."2 
Orzuelo interno grande próximo a drenar. 

2. Puede ser necesario el tratamie nto mediante incisión y des­
bridamiento si persiste un nódu lo residual después de la reso­
lución de la infección aguda. 

Orzuelo externo 

Un orLuelo externo es un absceso estafilocócico ¡¡gudo del fo­
lícu lo de una pc~taña y su glándula asocillda de Zcis o Moll que 
suele afectar a los niños. 

1. Signos. Tumefacc ión dolorosa e innamada en el borde pal­
pcbral que apunta h<lci<l dehll1te Iltrav~~ de la pie l (Fig. [ .43). 

Fig. l.-41 
Orzuelo externo. 

Puede existir más de una lesión y ocasionalmente abscesos 
diminutos pueden afectar a todo el borde palpebral. 

2. El t rat amiento con compresas clll ientes y depilación de la 
pestaña asociadll con el folfculo infec tado puede acelerar la 
resolución. 

Molluscum contagiosum 

El mnllusculI/ comagiosulI/ es una infección cutánell producida 
por un poxvirus que afecta típicamente a niños sanos. Sin embar­
go. los pacientes inmunocompromelidos pueden tener lesiones 
atípicas múlt iples y frecuentemente connuentes que son más 
resistellles al tratamiento que en las personas sanas. 

1. Signos. Nódu lo umbilicado. céreo, pálido (Fig. 1.44). 

NO: l os pacientes pueden present3r en ocasiones co n­
juntivitiS fo licular crónica ipsilateral secundaria, y si no se 
examina cuidadosamente el borde palpebralla lesión de 
mo/luscum causal puede pasar desapercibida. 

Fig. 1.44 
MoHuswm comogiosum. 

2. El t ratamie nto no es necesario si la lesió n no está muy 
cerca del borde palpebral. La ... opciones tempéuticas incluyen 
la resecc ión o til destnlcción de la lesión mediante cauteriza­
ción. crioterapia o l~~er. 

Xantelasma 

El xantclasma es un cuadro frecuente habi tualmente bilateral 
que suele encontrar!>C en pacientes de mediana edad y ancianos o 
con hiperlipidemi<l. 

1. Signos . Placas subcutáneas amarillentas const itu idas por 
coleslerol y lípidos que suelen localizarse en las zonas media­
les de los párpados (Fig. 1.45). 

2. El t r at amiento se realiza por razones cosméticas mediante 
resección o. preferiblemente, de.strueción con un láser de dió­
xido de carbono o de argón. 



Fi,. 1."'5 
Xantelasma. 

Quiste de MolI 

Un qu iste de Moll (hidrocistoma de una g lándu la sudorípara 
apocrina) es una lesión translúcida llena de líquido, no dolorosa, 
redondeada y pequeña situada sobre el borde pal pcbral anterior 
(Fig. 1.46). 

Fi,. 1,"" 
Quiste de Moll. 

Hidrocistoma de glándula 
sudorípara ecrina 

Un hidrocistoma de ulla g lándula sudoríp..1r3 cerina es menos fre ­
cuente pero de aspecto similar a un quis te de MoJI. excepto que 
no está confinado al borde palpcbral (Fig. 1.47). 

Quiste de Zeis 

Un quiste de Zeis contiene secreciones aceitosllS y cs. por lo 
lanto, menos translúcido que un quiste de MoJI (Fig. 1.48). 

Párpados 

Fil_ 1.47 
Gran hidrocistoma de glándula sudorlpara ecrina en el canto 
externo y un quiste de MolI sobre el párpado superior. 

Fil·1 ."'B 
Quiste de Zeis. 

Quiste sebáceo 

Un qui ste sebáceo se ori gina a parti r de una g lándula sebácea 
ordinaria y se camclen7"" por un punto central con secreciones 
cascos.as retenidas. Se encuentra raramente en los p:irpados aun­
que puede ocurrir cn e l canto interno (Fig. 1.49). 
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Milio 

El mi lio está formado por quistes superficiales diminutos. redon­
deados y blllncos que tienden a aparecer en grupos (Fig. 1.50). 
Derivan de los folículos pilosos o de las glándulas sebáceas. 

. Tumores benignos 

Verruga viral 

Una verruga vi ral (papiloma cel ular escamoso) es el tumor 
benigno más frec uente de los párpados que se suele encontrar en 
los adultos. 

l. Signos. Lesión pedunculada o con base amplia (sésil) con una 
superfic ie de aspecto aframbuesado característico (Fig. 1.51). 

2. El tratamiento se reali za mediante resección o 3bl3ción 
con láser. 

Fil. 1.51 
Verruga viral pedunculada. 

Queratosis seborreica 

La queratosis seborreica (papiloma celular basal) es un cuadro 
frecuente de crecimiento lento que se encuentra en la cara y los 
párpados de las personas ancianas. 

l. Signos. lesiÓn redondeada u ovalad:l. plana. marrón. grasa y 
discreta, con una superficie verrugosa friab le y un aspecto 
«adherido,. (Fig. 1.52). En ocasiones la lesión puede ser 
pedunculada. 

2. El tratamiento se realiza mediante curetaje de las lesiones 
planas pequeñas y resección si son pedunculadas. 

Fil. t .52 
QueratoSis seborreica. 

Queratosis actínica 

La queratos is actfnica (solar) es la lesión cutánea premaligna 
más común y raramente se desarro ll a en los párpados . Afec ta 
típicamente a las personas ancianas y de tez blanca que se han 
expuesto a un exceso de luz solar. y habitualmente 3parece en la 
frente y el dorso de las manos. 

l. Signos. Lesión hiperqueratósica. escamosa y plana (Fig. 1.53). 
Ocasionalmente. la lesión es nodular o verrugosa y puede aso­
ci3rse con un cuerno cutáneo. 
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2. El tratamiento se realiza inicial mente con biopsia para 
confirmar el diagnóstico. seguida de resección o criateTar ia. 

Cuerno cutáneo 

Un cuerno cutáneo es una lesión infrecuente que puede asoc iar­
se con queratosis actínka o carcinoma celular escamoso. 

1. Signos. Lesión hiperqueratóslca que protnlyc a través de la 
piel (Fig. 1.54). 

2. El tratamiento requiere una biopsia inicial para determinar 
la patología subyacente. seguida de resección. 

Cuerno cutáneo. 

Granuloma piogénico 

Un granuloma piogénico es una proliferación vascu larizada de 
tejido granulomatoso de crecimiento rápido que suele ir precedi­
do por c irugía. un traumatismo o una infección , aunque en algu­
nos casos es idiopático. 

l. Signos. Masa rosada pedunculada o sésil que puede sangrar 
después de un traumati smo relativamente trivial (Fig. 1.55). 

2. El tratamiento se realiza mediante resección . 

Fig.1.S5 
Granuloma piogénico. 

Párpados 

Nevus melanocítico 

Un nevus melanocítico está compuesto por melanocitos atípicos 
(células del nevus). Su aspecto clínico. clasificación y potencial 
de transformación maligna están determi nados por su localiza­
ción hi stológica en la piel como se indica a continuación : 

l. El neVU5 intradérmico. el más frec uente. suele ser elevado 
y habi tualmente liene una configuración papilomatosa (Fig. 
1.56) . Puede ser no pi gmentado o tener un color marrón. 
Cuando se loca liza en el borde palpebral , se pueden ver las 
pestañas creciendo a través de la lesión. En ocasiones pueden 
existir lesiones simétricas en partes adyacentes de los párpa­
dos superior e inferior (<< nevus en beso») (Fig. 1.57) . HislOló­
gicamente, las células del nevus están wnfi nadas en la dermis 
y tienen un bajo potencial maligno. 

2. El nevus de la unión dermoepidérmica suele ser plano y 
bien circunscrito con un color marrón uniforme (Fig. 1.58). 
Las célul as del nevus están localizadas en la un ión de la epi­
dermis y la dennis y tienen un bajo potencial de transforma­
ción maligna. 

3. El nevus compuesto tiene componentes intradénnicos y de 
la unión y suele ser de color marrón . Tiene un bajo potencial 
maligno que está rel acionado con el componente de la unión. 

Fig.1.56 
Nevus intradérmico pigmentado. 

Fig.1.S7 
«Nevu$ en beso». (Corte. la de S. Webber.) 
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Flg.1 .58 
Nevus de la unl6n pigmentado. 

Queratoacantoma 

Un queratoacantoma es un tumor infrecuente y 1x:nigno pero de 
crec imiento rápido que suele presentarse en personas por otro 
lodo sunos de piel pálido y con una historia de exposic ión solar 
crónica. Se da con más frec uencia de 10 que sería de esperar en 
pacientes sometidos a tratamiento inmunosuprcsor después de 
trasplantes renales. El queratoacamoma puede tener un ospecto 
similar al carcinoma celular escamoso, especialmente en perso­
nas inlllu nodepri lll idas. Histológicallleme. el queratoacanlOma 
se considera como pune del espectro del carcinoma celular esca­
moso, al cual puede evolucionar. 

l. Signos (en orden cronológico) 
• Una pápu llt rosadlt que puede duplicar o triplicar su tamaño 

en pocos días. 
• La lesión suele detener su crecimiento y permanece estáti­

ca durante 2-3 meses. después de los cuales empieza a invo­
lucionnr espontúnenmente. 

• Al fi nal de la fase de crec imien to la lesió n es un nódulo 
li nne. con fo rma de cúpula (Fig. 1.59). 

Flg. 1.59 
Q ueratoac:antoma. 

• Duranle el período de regresión. la parte centml de la lesión 
se vuelve hiperqucrmósica y puede formarse un cráter lleno 
de queratina (Fig. 1.60) . 

• La involución completa puede tardar I año y suele dejar 
una cicatriz residual antiestética. 

2. El tratamiento consiste en la resección. especialmente si no 
hay signos de involución espontánea. 

Flg. 1.60 
Querato¡ cantoma con un cráter relleno de queratina. 

Nevus de frambuesa 

El nevus de fra mbuesa (hemangioma capilar) es un tumor raro 
pero uno de los más comunes en la infancia y se presenta poco 
después del nacimiento . La relación entre mujeres y varones es 
de 3: 1 y en ocas iones el tumor es familiar. Los angiomas palpe­
brales tienen una predi lección por el párplldo superior y pueden 
presentar extensiones orbitarias. Ocasionalmente. el angioma 
puede afectar también a la piel de la cara (Fig. 1.61) Y algunos 
pacientes tienen nevus de frambuesa en otras partes de l cuerpo. 
Es importante conocer la asociación entre lesiones cutáneas múl­
tiples y hemangiomas viscerales. 

Fig. 1.6t 
Extenso hemangloma capilar. 



Signos (en orden cronológico) 

• Una lesión roja. sobreelevada y unilateral que se aclara con la 
presión y puede hincharse con elll:mto (Pig. 1.62). Un tumor 
grande localizado en el párpado superior puede producir una 
ptosis mecánica (Fig. 1.63) . 

Fil. t .62 
Pequeño hemangioma capilar. 

Fil' 1.6] 
Gran hemangloma capilar; 

• El tumor sue le crecer rápidamente durante el primer año de 
vida y deja de hacerlo durante el segundo año. 

• Haci a los 2 años de vida e l tumor e mpi eza a invo lucio nar 
espontáneamente con una reso luc ión completa en e l 40% de 
los pacientes hacia la edad de 4 años y en el 70% a los 
7 años. 

Asociaciones sistémicas 

Una pequeña minoría de pacientes con nevus muy grandes y de 
crecimiento rápido pueden tener las siguientes asociaciones sis­
témicas: 

Párpados 

a. Síl/drome de Kasabach·Merritt , q ue se caracteriza por 
Irombocl topenia, anemia y valores bajos de fac tores de la 
coagulac ión. 

b. S(I/drome de Maffuci. que se caracteriza por hemangiomas 
cutáneos . encondromas de las manos, los pies y los huesos 
largos. asr como arqueamiento de éstos. 

Tratamiento 

EllrIltamicnto está indicado cuando la visión está comprometida 
como resultado de anisometropía. ptosis o estrabismo. 

l. Tratamiento con láser para cerrar los vasos sanguíneos en las 
lesiones muy precoces. 

2, La Inyección de corticoides dentro del tumor es el méto­
do empleado con más frecue ncia. La inyección conti ene 
una mezcla, en partes igua les. de triamcinolona acetónido 
40 mglml y betametasona 4 mglml. El tumor suele empezar 
a regresar al cabo de 2 semanas pero, si es necesario, se pue­
den administrar una segunda y una tercera inyección des­
pués de aprox imadamente 2 meses . LlIs complicaciones 
potencia les son despigmentación de 111 pie l. atrofia grasa, 
necrosis palpebral y oclusión de la anerill central de la reti­
na. muy raramente . 

J. Corticoides sisté micos para las lesiones extensas. especial­
mente si se asocian con afectación viscem1. 

4. La inyección subcutánea de interferón alfa· 2b es una buena 
opción para el tratamiento de los hemangiomas resistentes a 
los conicoides. los que afectan a los órganos o los hemangio­
mas gigantes que comprometen la vida. 

S. La r esección quirürgica puede ser apropiada en casos 
seleccionados. 

Mancha de vino de Oporto 

Una mancha de vino de Opono (nael'lIs flammeus) es un heman· 
gioma cavernoso subcutáneo congénito raro que suele afectar a 
la cara. La lesión suele ser unilateral y segmentaria. pero puede 
serbilateml. 

l . Signos (en orden cronológico) 
• Una mancha rosada. blanda y bien deli mitada que no se 

aclara con la presión (Fig. 1.64a). 
• Con la edad la lesión no crece pero se oscurece y pasa a 

rojo o púrpura (Fig. 1.64b). 
• La pie l que la recubre puede volverse hipcnrófica. gruesa, 

nodular y friable. y puede sangrar o infecta rse (Fig. 1.64c). 
2. Las asociaciones en los pacientes con lesiones exten sas 

que afectan a la primera y la segunda divisiones del nervio 
tri gémino son glaucoma ips il ateral (aprox imadamente en 
el 30% de los casos), hemangioma enroideo ipsilateral d ifu ­
so y síndrome de Sturge-Weber en el 5% de los casos (ver 
Capílulo 20). 

J . El t ratamiento con un láser de erbio. si se lleva a cabo 
durante una etapa precoz de la vida, es efect ivo para disminuir 
la cantidad de decoloración de la piel en las lesiones relat iva· 
mente planas o levemente hipenr6ficas. 
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Fig.1.64 
Progresión de los cambios cutáneos en el naevus flammeu$. El color se ha oscurecido desde el rojo (a) hasta el púrpura (b): 
(e) hipertrofia y nodularidad . 

• Tumores malignos 

Carcinoma de cé lulas basales 
(basocelular) 

Signos generoles 

El carcinoma de células basales (ceS) es la neoplasia humana más 
frecuente y suele afectar a pacientes aocianos. Los factores de ries­
go más importantes son la piel pálida. la incapacidad pam poncrse 
moreno y la cxposición crónica a la luz solar. El 90% de los casos 
ocum: cn la cabeza y el cuel lo y. de éstos. a lrededor del 10% afecta 
a los párpados. El CCB es con diferencia el tumor maligno palpe­
bml más frecucntc. su¡xmiendo e19O% de todos los casos. General­
mente se orig ina en el párplldo inferi or, seguido con relativa fre­
cuencia por el canto medial. el párpado superior y el canto lateral. 
El tumor tiene un crecimiento lento y es loclllrncme invasivo pero 
no rnetastat i7..ll. Los tumores localizados cerca del canto medial son 
más proclives a invadir la órbita y los senos. son más difíciles de tra­

tar que cuando se originan en cualquierotro lugar y tienen el mayor 
riesgo de recidiva. Los tumores que reaparecen después de un trata­
miemo incompleto tienden a ser más agresivos y difici les de tratar. 

Enfermedades predisponentes raras 

Los pacientes jóvenes que presentan una de las siguientes enfer· 
medades pueden desarrollar CCB: 

l. El xeroderma pigmelllQSUm es una enfermedad autosómica 
rcccsiva caracterizada por les ión cutánea al exponerse a la luz 
solar natufal que da lugar a anomalías progresivas de la pig­
mcntación cutánea. Los pacientes afectados tienen una cara 
con aspecto de páj aro y una gran propensión al desarrollo dc 
CCS cutáneo asl corno carcinoma celu lar escamoso y mela­
nomu. que puedcn ser múlt iples (Fig. 1.65). También se han 
descrito ncoplí¡sias conj untivlIles. 

2. El s lndl"Ome de Gorlin-Golt% (carcinoma de células basa­
les nevoide) es una enfermedad autosómica domi nanle rara 
caracterizada por extensas deformidadc.s congénilas del ojo. 
la cara. e l hueso y el sistema nervioso central (SNC). Muchos 
pacientes desarrollan pequeños ces múltiples durante la 
segunda década de la vida. También están predispues tos a 
otros neoplas ias que incluyen meduloblaslOma. carcinoma de 
mama y linfoma de Hodgkin. 

Fi¡. 1.6S 
Xerodermo pigmelltosum y dos carcinomas de células basales 
del ~rp;ldo. 

Tipos c1fnlcos 

l . El CCB noduloulcerativo se inicia como un nódu lo perla­
do. fi rme y brillante con pequeños vasos sangu íneos dilatados 



en su superfi cie. In icialmente, el crec imi ento es lento y 
ellllmor puede tardar 1-2 años en alcanzar un diámetro de 
0.5 em (Fig. 1.66). Si el tumor pasa desapercibido y no se trata 
en una etapa prew-z. el crecimiento posteriores más rápido y la 
lesión desarrolla una ulceración central (Fig. 1.67). extremos 
arrollado~ sobreelevados y vasos sangu fneos dilatados sobre 
sus bordes l aterale~ (u/cus rodcns) (Fig. 1.68). Con el tiempo 
puede erosionar una parte amplia del párpado (Fig. 1.69) . 

Fig.l,66 
Pequeño carcinoma de células basales nodular. 

Fig.I.67 
Pequeña u/ws rodens. 

Fig.1.68 
Gran ukus rodens. 

Párpados 

Fig.1.69 
Erosión del parpado por una ulcus rodens. 

2. El CCB esc1erosante (morfeico) es menos frecuente y puede 
ser difícil de diagnosticar porque infiltra lateralmente por deba­
jo de la epi dermis como una placa plana indurada que puede 
distorsionar el párpado (Fig. 1.70). lús bordes del tumor pueden 
ser imposibles de delimitar clínicamente y la lesión tiende a ser 
mueho más extensa en la palpación que en la inspección. En una 
exploración superficial un CeB esclerosante puede simular un 
área localizada de «blefaritis crónica" unilateral (Fig. 1.71 l . 

Fig.1.70 
Carcinoma de células basales esde rosante que causa un 
ectropión mecánico. 

Fig.1.71 
Carcinoma de células basales esclerosante que simula una 
blefaritis crónica. 



Oftalmología Clínica 

Carcinoma de cé lulas escamosas 
( espinocelular) 

Signos generales 

El carci noma de célu las cscamosas (CCE) o espinocelular es un 
tumor mucho menos frecuentc. pero potencial mente más ngrcsi­
vo que e l CCB. con posibles metástasis a los gangl ios linfát icos 
reg ionales. También puede ex istir d iseminación períneuTal a la 
cavidad intmcmncal a tmvés de la órbita. Supone cI 5- 10% de las 
neopllls ills palpebrales y puede aparecer de novo o a pan ir de un:l 
queratosis acIÍnica preex istente. Los pacientes inmunocompro­
metidos con s ida o después de tT1l.splantes renales tienen un ries­
go mayor. El tumor tiene predilección por e l párpado inferior y 
e l borde palpt:bral. Ocurre con mayor frec uencia en pcrsonlls 
Hn~ianas con una tez blancH y una hi storia de exposición solar 
crónica y lesión cut{¡ nea. El di agnóstico de CCE puede resu ltar 
di fíci l po rque detenni nadas lesiones de aspecto benigno C0l110 el 
queratoacantorna pueden mostrar cvidcncin hislOlógicn de CCE 
invnsivo a nive les de sección más profundos: por e l contra rio. 
o tro!> tu mores malignos. lesiones precancerosas y IlImores 
benignos pueden simular un CCE. Clínicamente. el CCE puede 
ser indistinguible de un CCB. :mn<lue no suele mostrar vascula­
rización superficial y crece más rápidamente. 

Tipos clínicos 

l . El CCE en fo rma de placa ~ cllTUcteriza por una placa hiper­
queratósica. e ritematosll. cscamosa y áspera que puede ~urgiren 
el lugar de una qucrutmi!> actínica preexistente (Fig. 1.72). 

2. El CCE nadular se caracteri1-3 por un nódulo hipcrqucratósico 
que puede desarrollar erosione. ... costrosas y lisuras (Fig. 1.73). 

Fi" ' .12 
Carcinoma de células escamosas en rorma de placa. 
(Corte'5ia. de H. f~k.) 

Fil' t .H 
CarcInoma de células escamosas nodular. (Cortcs¡a de H. f r:ank.) 

3. El CCE ulce rado tiene UM base roj a y bordes clar:lmente 
delinidos. indurddos y evenidos (Fig. 1.74). 

Fig.t.14 
Carcinoma de cé lulas escamosas ulcerado. (COf"tes¡a de H. Fr:ank.) 

Carcinoma de glándula sebácea 

Signos generales 

El carcinoma de glándula seb{¡cea (CGS) es un (umor muy rllrode 
creci miento lento que afecta con más frecuencia a los ancianos. 
Generalmente sc origi na a pm1 ir de las glándulas de Meibomio. 
aunque en ocasiones pucde originarse en las glándulas de Ze i ~ o 
las g lándu las seb{¡ccas. A l contrario que el CCO y el CCE. el 
tumor aparece más h:lbitualmente en el pár¡xldo superior. donde 
las g lándulas de Mei bomio son más numerosas. Aprox imada­
mente en e l 5% de los e:lsos existe una afeetadón s imultáne:1 de 
ambos párpados de un lado. debido probablemente a discmin:l' 
ción intraepite lial o desarrollo e:.pontáneo de múlti ples tumores 
primarios. El diagnóstico cl ínico de CG S suele ser difíci l porque. 
en sus c tapas precoces. los signos ex terno~ de malignidad pueden 
ser suti les. de forma que cl lumor puede parecer una lesión menos 
agresiva. Como resu hado de las frecuentes di tlcultndes en e l diag­
nóstico y el re traso cn el tratll rtl iento. la [¡¡sa de mortalidad global 
es de al rededor del 10%. Los signos de ma l pronóst ico son la 
afectación del p{¡ rpado superior. tamaño del tumor de 10 mm o 
más y duración de los síntomas superior a 6 meses. 

Tipos clínicos 

l. El ca rcinoma d e glá ndula de Me ibomio no dula r se pre­
senta con un nódulo discreto y duro habitualmente dentro de 
la lámina tarsal superior y puede enmascararse como un «cha­
lazióm> (Fig. 1.75). Por lo tanto. se recomienda que cua lqu ier 
chalazión de una consistenc ia inusual debería resecarse cn 
todo su espesor y analizarse his tológicamente. S i nose tra ta el 
nódu lo puede hacerse muy grande (Fig. 1.76). 

2 . El ca rcinoma d e gl á ndula d e Me ibomio dise m in ad o 
inlihra dcntro de 111 de rmis y Clm SlI un engrosamiento difuso 
dcl borde del párpado (Fig. 1.77). similar a un CCB esclero­
santc. y también puede invadi r la conj untiva (Fig. 1.78). La 
di seminación pagctoidc se reliere a la cxtcnsión del tumor 
dentro de! epite lio de la conjuntiva palpt:braJ. tarsul o bu lbar 



Fil. 1.75 
Carcinoma de la glándula de Meibomio nodular. (Cortesla de H. Frnnk,) 

Fil. 1.76 
Gr.m carcinoma de la glándula de Meibomio nodular. 

Fil. t.77 
Disemmaci6n de un carcinoma de la glándula de Meibomio. 

(Fig, 1.79). Esto puede dar lugar al diagnóstico equivocado de 
un cundro inflamatorio como "conj untivili~ crónica». "quern­

IOconj utl ti viti s límbica superior» O "pcnti goide cicatricial». 

Párpados 

Fie·l.78 
Amplia afectación del párpado y la conjuntiva adyacente por 
diseminación de un carcinoma de la glándula de Meibomio. 

Fíe· t .n 
A fectación de la conjundva tarsal por diseminación de un 
carc inoma de la glándula de Meibomio. (Cortes !.. de H. rnJlk.) 

3. El carcinoma de la g lándula de Zeis. que es muy raro. se 
caracteril,,3 por una lesión llooul ar o ulcerativa, de crecimien· 
tO lento y discreta del borde pal pcbral (Fig. 1.80). 

Fil. 1.80 
Carc inoma de la glándula de Zeis ulcerado. 
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Melanoma 

El melanoma raramente aparece en los párpados pero es poten­
cialme nte lefal. Aunque la pigmentación es un dato clave de los 
melanomas cutáneos. la mitad de los mclanomas palpcbralcs son 
clínicamentc no pigmentados y eslO puede dar lugar a dificulta­
des diagnósticas, 

Tipos clínicos 

l. El m e lanoma de diseminación superficial se caractelÍza 
por una placa con un contorno irregular y unu pigmentación 
variable (Fig. 1.8 1), 

2. El melanoma nodular se camctelÍza por un nódulo gene­
ralmente azul -negro con pie l normal alrededor (Fig. 1.82). 

Fig.f .ll 
Melanoma diseminado superficial. 

Fig.1.ll 
Melanoma nodular. 

3. Me lanoma procedente de un lentigo maligno. El lenlÍ­
go mal igno es una mácula pigmentada de expansión lenta que 
afecta típicamente a los nneianos y también ~e denomina 
«peca de Hutchinson». En ocnsiones se asocia con el desarro­
llo posterior de un mcklllomn (Fig. 1.83) . 

Fig.l .ll 
Extenso melanoma que crece a partir de un lentigo maligno. 

Sarcoma de Kaposi 

El SilrCOma de Kaposi es un tu mor vnscular que típicamcn te 
llk'c ta a pacientcs con sida. Muchos de ellos tiencn la enferme­
dlld sistémica nvanzada. aunque cn algunos casos el tumor puede 
ser III única manifestaci6n de sida. 

l. Signos. Un tumor inci piente es una lesión rosada. de color 
rojo· violeta a marr6n que puede confund irse con un hemato­
ma o un nevus (Fig. 1.84). Un tumor grande y de crecimiento 
mpido puede ulccnlrse y sangrar (Fig. 1.85). 

2. El t ratamiento se realiza mediante radioterapia o resecci6n. 

Fig.1.84 
Sarcoma de Kaposi. 

Fig. 1.85 
Gran sarcoma de Kaposi. 



Carcinoma celular de Merkel 

El carcinoma celu lar de Merkel es un tumor de crecimiento ráp i~ 

do quc se origina a parti r de la dermis y que afecta típicamente a 
ancianos. Su rareza puede llevar a dificultar el diagnóstico y a 
retrasar el tratamiento de este tumor altamente maligno y poten­
óalmente letaL De hecho, la mitad de los pacientes tienen óise­
rninación metastásica en el momento de la presentación . 

1, Signos. Un nódulo violáceo y bien del imitado recubierto por 
piel intacta y que habit ualmente afecta al párpado superior 
(Fig. 1.86). 

Flg.1.86 
Carcinoma celular de Merkel. (Corte. ia de S.Webber.) 

2, El trat a miento es mediante resecc ión, que sule combinarse 
con quimioterapia. 

Principios de tratamiento 

Resección quirúrgica 

Consisti ría en eli minar el tumor entero pero al mismo tiempo 
preservar la mayor cantidad posihle de tej ido normaL Muchos 
CCEl pequeños pueden curarse mediante resección de l tu mor 
j unto con un margen de 4 mm de tejido que parece clínicamente 
normal. Para los CCH grandes y los tumores agresivos como el 
CCE y el CGS es necesaria una resección quirúrgica más radicaL 
El eonlrol de la secóón congelada median te e l método estándar 
o la ci rugía micrográt1ca puede mejorar la tasa de éxito. 

l. La sección congelada e stándar supone el examen histo­
lógico de los márgenes de la muestra resecada en el momento 
de la cirugía para confir mar que están libres de tumor. Si no se 
detectan células del tumor. se reconstruye el párpado; si exis­
te n algu nas en una zona determin ada. se reali za una nueva 
resecc ión hasta que la muestra está li bre de tumor. 

2. La cirugía m ic rográfica de Moh supone la resección con 
f".Cec iones congeladas horizontales seriadas desde la superfi cie 
profunda del tumor. L.."1S secciones se codifican con colores o se 
hace un mapa de ellas para identificar cualquier área res tante de 
tU lllor. Aunque requiere tiemJXl. esto maximiza las posibilidades 
de resección total del tumor con un sacrificio mínimo de tejido 
nonnal. Ésta cs una técnica especialmente útil para tumores que 
crecen ampliamente y tienen bordes indefinidos con extensio-

Pár pad os 

nes digitales. como el CCE esclerosante. el CGS. tumores recu­
rrentes y los que afectan a los cantos medial o lateral. 

Técnica de reconstrucción 

Depende de la extensión de la resec¡; ión horizontal de espesor 
wmplcto. Es importante reconstnJir tanto la lámina anterior como 
la lámina posterior. Si una de las láminas se ha sa¡;rificado durante 
la resecóón del tumor. debe reconstru irse con tej ido similar. La 
técnica depende del tamaño deldefccto y de la laxitud del párpado. 

l. Los peq ueños defectos que afectan a menos de una terce­
ra parte del párpado en general se pueden ¡;errar directamen­
te. ya que el tejido de alrededor es suficientemente elástico 
para permitir la aproximación de las superfi¡;ies de corte. Si es 
necesario. se puede realj¡¡:ar una cantólisis lateral para movili­
zar tej ido adicional si el defecto no se puede cerrar por apro­
ximación (Fig. 1.87) . 

2. Los defectos m oderados que afe¡;tan a menos de la mitad 
del párpado suelen requerir un colgajo semicircu lar de Tenl.el 
para su cierre (Fig. 1.88). 

3. Los g randes defectos que afectan a más de la mitad de l 
párpado se pueden cerrar con una de las siguientes técnicas: 
(l. El colgajo de rotación de la mejilla de Mu starde se 

emplea para los defectos del párpado inferior (Fig. I.H9). 
La lámina posteri or se reconstruye con cartílago y mucosa 
del tabique nasal o membrana de la mucosa bucal de espe­
sor completo o un ¡;olgajo de liughes. 

b 

Fil. 1.87 
(a) Cant61isis late ral; (b) para facil itar el cierre de un pequeño 
defecto del párpado. 

Fil. t .88 
(al Gran defecto palpebral; (b ) colgajo de Tenzel. 



Fig.I.89 
Cierre de un gran defecto del párpado infe rior con un colgajo 
de rotación de la meji lla de Mustarde. 

h. Los pmcedimienlos de división del párpudo también se 
pueden usar. aunque se debe tener cuidado de no compro­
meter la fu nción del párpado superior cuando se recons­
truye el párpndo infe rior. La Fi gura 1.90 mu est ra la re­
cons trucc ión de todo e l párpado inferior después de la 
resección de un carcinoma basal cel ular inli lt rantc. 

c. Los colgajo~' [rol/tules o romboideoli pueden ser necesa­
ri os para defectos que afectan a l canto medial y a la zona 
medial del párpado superior (Fig. 1.9 1). 

Fig.1.90 

I , 

b 

Fig.1.91 
Procedimiento con un colgajo frontal después de la resección 
de un tumor en el canto medial. 

Radioterapia 
l . Indicaciones 

• Pequeoo CCB nodulou k erativo que no afecta al área cantal 
media en pacientes en quienes la cirugía es inapropiada o la 
rechazan. 

• El sarcoma de Kaposi porq ue es muy radiosensible. 
2. Contraindicaciones 

• El CCB cantal medi al porque la radi oterapia podría daoar 
los cana lículos y dar lugar a cpífora. 

Procedimiento de división del párpado. (a) Aspecto preoperatorio de un extenso carcinoma de células basales esderosante; 
(b) aspecto después de la resección total ; (e y d) formación de un colgajo tarsoconjuntival para re llenar el defecto en la lámina 
posterior: (e) reconstrucción de la lámina anterior con un injerto de piel: (1) aspeCto final. 



• Los tumores de l párpado superior porque la queratiniza­
c ión subsig ui e nte da lu gar a ma les tar ocular de fo rma 
crónica. 

• Tumores agresivos como el CCB csclcrosante, el CCE y el 
caso 

l, Complicaciones potenciales 
• Lesión cutánca y nllldarosis (Fig. 1.92). 
• Estenosis del conducto nasolagrimal después de la irradi3-

ción del área cantal medial. 
• Queratinización conju ntiva!. ojo seco, qucratopaúa y cata­

rata. 
• Retinopatía y neuropatía óptica. 

Fil' 1.91 
Cicatriución y madarosis inducidas por radioterapia de un 
carcinoma de células basales. 

N8: Muchas de estaS complicaciones se pueden evitar si el 
globo es cubierto con un protector ocular especial durante la 
irradiación. la tasa de recun-encia es mayor que despues de la 
cirugía, y la radioterapia no permite la confirmación histológi­
ca de la erradicación del tumor. Las recurrencias después de la 
radioterapia son difíciles de tratar quirúrgicamente debido a 
las escasas propiedades de curación del tejido irradiado. 

Crioteropia 

No lesiona el sistem:l cllnlllicular. 

1. Indicaciones. CCB pequeño y superfici al. 
2, Las contraindicaciones son si milares a las de III radiotera­

pia. aunque la crioterapia puede ser un adjunto úti l a la ciru­
gía en pacientes con ex tensiones pagctoides epibulbmes del 
CGS. evitando asf ni paciente una exenteración. 

l. Las posibles complicaciones son despig mcntación de la 
piel. madarosis y sobrccrt.'cimiento conjuntiv31. 

Microcirugía con láser 

Éste es un método rel3tivarnentc nuevo ]l3ra tmlar el CCB bien 
circunscrito de l o~ bordes palpcbra!c~ ~ in exten~ión conjuntiva!. 

Párpados 

El láser de dióxido de carbono actúa como un escalpelo para 
resecar el tumor seguido de vaporización de los bordes resecados 
profundo y latera l. Ul herida se deja curar después por segunda 
intención. 

e Ectropión 
• 

Ectropión involutivo 

El ectropió n involUlivo (senil) afecla al párpado infcrior de 
pacientes ancianos. Da lugar a e pífora y en los casos de larga 
duración la conj untiva tarsal está innamada. engrosad3 y quera­
tinizada de forma crónica. 

Patogenia 

l. La laxitud palpebraJ horizontal se reconoce clínicamente 
por la capacidad de estirar la parte central del párpado infe rior 
8 mm o más desde el globo y la imposibilid3d de que el pár­
pado vuelva a aju~t3rse rápidamente 3 su posición nOTmal al 
dejarlo ir s in que el paciente parpadcc (Fig. 1.93). 

2. La laxitud del tendón cantal medial se dem uestra clfni­
Cllmcnte es!.;rando del párpado inferior llltcralmente y obser· 
vando la posición del punto lagrinl3l inferior (Fig. 1.94a). Si 
el párpado es normlll. el pUnlO lagrimal no debe desplazarse 
más de 1-2 mm. Si la laxitud es IC'ie. el punto lagrimlll alcan­
za el limbo. y si es grave la pupila. 

l. La laxitud del tendón cantal late ral se caracteriza por un 
aspecto redondeado del canto 13teral y 13 capacidad de es ti rar 
el párpado inferior medial mente más dc 2 mm (Fig. 1.94b). 

Tratamiento 

El método de elección depende princi palmente de lo siguientc: 
(a) la ex tensió n del ectropión (es dec ir, predominantementc 
medial o genem liz3do). (b) la extensión de la luxitud palpcbral 
horiwntal. (e) la gmvcdad de la laxitud dcllendón cantal y (d) el 
groldo de exceso de piel. 

Fig.1.93 
Ectropión involutlvo. 
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Fig.1.94 
Ectropi6n invo lutivo. (a) Laxi tud del tendón del canto medial; (b) laxitud del tendón del canto lateral. 

l. El e ctropión m e dia l (Fig. 1.95a) se trata mediante el pro· 
cedimiento Lazy.T. que supone la resección de un diaman· 
te tllrsoconj unt iva l (hu so med ia l) de apro xi mada mente 
4 mm de allo y 8 mm de largo. p:lmlelo e inferior al canalícu­
lo y el pumo lagrimal. j uma con la resección de un pclUá­
gono de todo el espesor de l párpado lateral al pu nto l'lgri ­
ma l (Fig . 1.95b). 

2. El e ctropión ge nera lizad o (Fig. 1.9601) sc trata median te 
aconamienlo horizontal de l párpado y supone la resección de 
un pe ntágono de c~pcsor lotal del párpado donde el eetrapión 
es más mare'ldo (Fig . 1.9Gb). Thmbién debe correg irse kl laxi­
¡ud signilieat iv •• del tendón cantal medial. 

Fig. 1.95 
(a) Ectropi6n medial; (b) procedimiento de Lazy-T. 

Fil. 1.96 
(a) Ectropi6n generalizado sin exceso de piel: (b) acortamiento 
horixont.ai del párpado. 

3. El e ct ropión ge ne ralizado con un exceso marcado d e 
piel (Fig. 1.97a) se tra ta con el procedimiento de Kuhnt-Szy­
manowsk i. que suponc la resección de un pemágono palpe­
bral de espesor completo lateral y un triángulo lateral de pie l 
redundante (Fig. 1.97 b). También debe corregi rse la laxi tud 
signi licativa del tendón cantal medial. 

Ectropión cicatricial 

El ectropión cicatridal se produce por la cicatrización o la con­
tmctll ra de la pie l y los lcjidos subyace!l1es quc eSliran del pár-



Fil_ t .97 
(a) EctrOpión generaUudo con exceso de pie l: 
(b) procedimiento de Kuhnt-S,ymanowski. 

pado hacia fucn! del globo ocular (Pig. 1.98). Si la piel es empu­
jada sobre el borde orbitario con un dedo. el ectropión desapare­
cerá y los párpados podrán cerrarse. Abrir la boca tie.nde a acen· 
tuar el cClfopión. Dependiendo de la causa. pueden estar 
afcctados umbos párpados y el defecto puede ser local (p. ej .. 
traumatismo) o general (p. ej .. quemadurns. dermatitis. iCliosis). 

l . Los COlSOS localizados leves se tratan mediante resección del 
tejido cicatricia l responsable com bin ado con un procedi­
miento que alurga vert ic;¡ lmcntc la defi ciencia de piel como la 
«Z,.·plastia (Fig. 1.99). 

Fil· 
Ectropión cicatricial debido a traumatismo. 

Párpados 

• 

Fil. t .99 
Alargamiento verticat del párpado ({(Z»·plastia). 

2. Los casos generalizados graves requieren la Irnnsposición 
de colgajos o injertos cutáneos libres. Las fuentes de piel son 
los párpados superiores así como las zonas auricular poste­
rior. preauricu lar y supraclav icular. 

Ectropión paralítico 

El cctropión pamlítico es causado por una parális is del nervio 
facial ipsil¡¡teml asociada con relrncci6n de los pá rpados superior 
e inferior y ptosis de la ceja. E.<;to últi mo puede ocasionar cstre­
chllm ierl to de la lIben ura palpebral. 

Posibles complicaciones 

l. La queratopatía de exposicíón cstá causada por una como 
binación de lagoftalmos (Fig . 1.100) Y una cobertura supcrfi -

Flg. t . tOO 
EctrOpión paralítico bilate ral y lagoftalmos debidos a parálisis 
de! nerviO facial. 
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cial inadecuada de la pe lícula lagri mal ~obre la córnea por 
par1e de los párpado~. 

2. La epífora e~tá causada por rnalposición del punto lagrim:ll 
in fe rior. fa llo del mecanismo de bombeo lagri mal y aumento 
cn la producc ión de lágrimas como resultado de la exposición 
cornea l. 

Tratamiento provisional 

El lra tamiento provhiona l pretende la protección de la córne<l 
ha~ t a 1<1 recuJX:T<lción espontánea de la función del nervio facia l. 

l . La lubricación con S U~l iluto~ de las lágri mas dur<lnte el dfa 
y 13 in ~tilación de polm da y sujeci6n de los párpados du rante 
el ~lIeño ~ucl en ser ~ ufieicn t e~ en l o~ easo~ lcve~. 

2. La tarsorrafia temporal es un proced imiento en el que I<ls 
partes laterales de los párpado~ ~upcrior e in ferior ~e suturan 
juntas (Fig. 1. 10 1). pudiendo ~cr ncce~ario en pacientes con 
un baj o fe nómeno de Rel l. en e l que la có rnea perma nece 
ex puesta cuando el pacicnte intenta parpadear. 

• 

Fig.1 .101 
Tarsorrafia lateral. 

Tratamiento definitivo 

b 

El trat am ien to defi ni ti vo debe considerarse s i la mcjoría de una 
par{¡li~ i~ de Ik li ha ~ido mínima o nula dc~pué~ de 3 meses o en 
lo~ pac icnte~ en 10\ que existe una le~ión permanente del nervio 
facial. corno de~pués de la extirpación de un neurinoma de! acú~ ­

ti co. En e~to s ca~o~ el tratami ento pretende reduci r las dimen­
~ ione\ hori zon tal y vertical de la aberlura palpebral con uno de 
l o~ \iguientes procedi ll1 iento~: 

l. La cantoplastia medial se emplea ~i el tendón can ta l 
medial e~ l á int acto. En e~ tc procedi rni en to 10\ párpado~ ~e 

~uturall junto~ en la lona medial al punto lagrimal. de forma 
que éste queda invertido y la fisura entre el camo interno y el 
punto lagrimal ~c acorta. 

2. La resección de una cuña medial con unión de l tar~o a la 
cresta lagri mal po~ ter i or ~e lisa para corregir el ec tropió n 
medial a~ociado con laxi tud calltal medial. 

3. La suspensión cantal lateral ~e puede u~ar para corregir el 
ectropión re~i dlJ a l y leval11<lr el canto lateral. 

4. La colocacion de una lámina de oro en el tarso ~uperior 
puede pe rmil ir cierto grado de cierre palpcbral por efecto de 
la gravedad . 

) 

Ectropión mecánico 

El ectropión mecánico es producido por tumores en o cerca del 
borde palpebral que evierten mecánicamente el párpado (Fig. 
1.102). El tratamienlo supone la el iminación de la causa, si es 
posi ble. y la correcc ión de cualqu ier laxitud s ignificativa palpe­
bral hori zontal. 

Fig.1.1 01 
Ectropi6n mecánico debido a un tumor. 

e Entropión 

Entropión involutivo 

El entropión ilwo lutivo (senil) afecta principa lmente al párpado 
infe rior deb ido a que e l párpado ~ uperi or l iene un larso más 
ancho y c~ má~ c~table . El roce con~t ante de las 1)C~tañas sobre la 
c6rnea en pacientes con entropión de larga du ración (seudOlri­
qu ia~i~) puede dar lugar a irritación. erosiones epitel iales punti­
fOfl lles cornea les y, cn ca~o~ grave~. ulceraci6n y formaci6n de 
pannu~ (Fig. 1.103). 

Fig.1.103 
Ulceración corneal debida a seudotriquiasis asociada con 
entro pión involutivo. 



Patogenia 

Es una degeneración relacionada con la edad de los tej idos clás­
ticos y fibrosos del interior del párpado que da lugar a lo siguien­
te (Fig. 1.1 (4): 

l . laxitud palpebra l horizo ntal causad,1 por estiramiento de 
los tendones cantales y la lámina tarsal. 

2. Inestabilidad pa lpebra l vertica l causada po r atenuación. 
dchi !>Cencia o des inserción de los relractores del párpado in fe­
rior. La debilidad de c.stos últimos se reconoce por di sminu­
ción de la excursión del párpado inferior al mirar hacia abajo. 

l. AcabaJgamiento del músculoorbicular prescptal sobre el pre­
tarsal durante el cierre palpebral que tiende a desplazar el borde 
inferior del tarso hacia delante, fuera del globo ocular y el borde 
superior hacia el globo. incli nando el párpado hacia dentro. 

Fig. t .t04 

Acabalgamiento preseptal -
del músculo Dlbicular 
pl elarsat 

Patogenia del entropi6n Involutivo. 

Tratamiento 

El tratamiento temporal se rea liza con lubrieuntes. oclusión. qui­
miodenervación del músculo orbi\.:ular con la inye\.:ción de tox i­
na bolulínica o lentes de contacto blandas. El tratam iento quinír. 
gico viene determ inado princ ipa lmente por la gravedad de la 
lax itud palpebral horizontal. 

l. Ausencia de laxitud palpebral h orizontal 
a. Las ~'uturus evertoras tffllln-erslls evitan el acabalgamiento 

del músculo orbicular preseptal y se emplean como medida 
temporal de cOfTCCci6n dUTllnte varios meses (Fig. l . l 05). 

h. El procedimienlo de 1Veis proporciona una corrección 
dumdcra (Fig. 1. 106). Consiste en 1:. d iv i ~ ión del párp.1do 
horizontal de espc~or completo y la inserc ión de suturas 
evcrtortls. Ltl cicatriz c rca una barre ril e ntre e l músculo 
orbicu lar prcscpl .. l y pretarsal . y la sutura cvertora tnms­
flere la 1cnsión dc los retractores del párpado inferior 
desde el tarso ha~ta 1,1 piel y el orbicular. 

c. El procedimiellto de jones se puede real izar como un pro­
cedimiento primario pero con rrecuencia se reserva para 
las recidivas. E~t i ra los retractores del párpado inferior. 
con lo que aumenta ~u fuena, y crea una b:lrrcril entre el 
músculo orbicu br preseptal y pretnrsal (Fig. 1.1 07). 

Fig.t.t05 
Suturas t ransversas para everti r el párpado. 

Fig. 1.106 
Procedimie nto de Wels. 

Procedimiento de Jones. 

Párpados 

2. Presencia d e laxitud palpebral horizontal . Requiere 
una división del párpado tranS\'CfSll. con inserción de sutums 
evertoras y acortamiento palpcbral hori l.ontal (procedimiento 
de Quiekert). También debe corregirse la lax itud s ign ificativa 
del tendón cantal. 
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Entropión cicatricial 

El entropión cicatricial está causado por la cicatrización grave de 
la conjunt iva palpcbra !. que est ira el borde pillpcbral hacia el 
globo ocular (Fig. 1. 108). Las causas incluyen conj untivitis cica· 
triciill, tracomil, tmumatismos y quemadums químicas. 

l. El tratamiento médico pretende mantener las pestañas lejos 
de la cómea mediilnle el uso de lentes de con lacto. 

2. El tra tamiento quirúrg ico de los casos leves se rea lizlI 
mediante tarsOlomía tr.tnsvers:1 (fractura tarsal) con rotación 
anterior del borde palpebr:ll . El tra tamiento de los casos gr:l' 
ves es difícil y se dirige a la sustitución de la conjuntiva defi· 
cicnte o queratinizada y la sustitución del tarso ciCiltrizado y 
contracturado por injertos compuestos. 

Fig. U08 
Entroplón eicameia! del pir'pado superio r que ocasiona 
cicatrización y vascular izaci6n corneales. 

Entropión congénito 

Entropión del párpado superior 

Suele ser secundmio a efeclos mecánicos de microftalmos que 
causa grados variablcl> dc inversión del párpado superior. 

Entropión del párpado inferior 

Está produc ido por el dc~arro llo inadecuado de la aponcurosis 
re tractara in ferior. 

l. Signos. Un párpado inferior tota lmente girado hacia dentro 
j Unio con las pestañas en ausencia del surco del párpado 
inferior (Fig. 1.1 09), (Iue no debe confundirse con el epi· 
bléfaron. 

2. El tratamiento supone la resección de una banda de piel y 
mú :>culo. y la lijación de l plil!gue cutáneo a la lámina tarsal 
(procedi miento dc HOI]'). 

Fil. '.1 09 
Entropi6n congénito del párpado inferior. 

Clasificación 

La plOsis es una posición anormalrnenle baja del párpado supe· 
rior que puede ser cong~ ni ta o adquirida . En III Tabla 1.4 se 
muestra una cl asi licación anatómica. 

Tabla 1.4 Clasificación de la ptosis 

1. N e urogénica 
• Parálisis del ~n::er par craneal 
• Sindrome de Homer 
• Sindrome de parpadeo mandibular de Marcu5 Gunn 
• Dirección anómala del tercer par craneal 

2. Miogénica 
• Mlastenia gravis 
• Distrofia miotónica 
• Miopatía ocular 
• COIlgénita simple 
• Síndrome de blefarofimosis 

3. Apone urótiu 

• Involutiva 
• Postoperatoria 

4. Mecánica 
• Dermatocalasia 
• Tumores 
• Edema 
• Lesiones orbitarias anteriores 
• Cicatrización 

l. La ptosis neurogé nica está producida por un defecto de 
inervación como la parálish. del tercer par craneal y la parál i. 
sis oculosimpática (l 'crCapílulo 18). 

2. La ptosis miogénica está causada por una miopatía del pro· 
pio mú sculo clcvador o por afc clac ión de la transmi sión de 



impulsos en la unión neuro muscu lar (neuromiopática). La 
ptosis miogénica adquirida se observa en la miastenia gravi s. 
la distrofia miotónica (l'l:r Capítulo 20) y las miopatías ocula­
res (ver Capítulo 18). 

l . La ptosis a pone urótica está causada por un defeclO en la 
aponeurosis elevadora. 

4. Lu ptosis mecá nica está causada por el efecto gravilacional 
de una masa o cicatriz. 

Evaluación clínica 

Historio 

La edad al inicio de la ptosis y su duración disti nguirán general­
me nte los casos congénitos de los adqu iridos. Si la historia es 
ambigua, las fotografías antiguas pueden resu ltar úti les. También 
es importante investigar sobre los síntomas de una posible enfer­
medad sistémica subyacente. como diplopía asociada. variabili­
dad de la ptosis durante el día y cansancio cltcesivo. 

Seudoptosis 

Es¡¡¡ falsa sensación de ptosis puede ser causada por lo siguiente: 

l . La fa lta de so porte de los párpados por el globo puede 
deberse a una deficiencia de volumen orbitario asociada con 
un ojo artificial. microfl almos. ptisis bulbar o enoflalmos 
(Fig. 1.1 10). 

2. Retracció n d e l párpado contralate ral. que se detecta 
al comparar los niveles de los párpados superiores. recor­
dando que el borde del párpado superior cubre normalmen­
le los 2 mm superiores de la córnea (Fig. 1. 111 ). 

l . Hipotropía ipsila t e r a l. porque el párpado superior sigue al 
globo ocular inferiormente (Fig. 1.112). La scudoptosis desa· 
parecerá cuando el ojo hipotrópico asuma la fijac ión al cubrir 
el ojo normaL 

4. Ptosis ciliar debida a un exceso de piel en la frente o paráli­
sis de l séptimo par craneal, que se diagnostica al elevar 
manualmente las cejas (Fig. l . 11 3). 

S. De rmatocaJas ia.. en la que un Cltceso de piel en los p.'Úpa· 
dos superiores puede causar tanto seudoplosis como ptosis 
verdadera (Fig. J.[ 14). 

FII· 1.ttO 
Seudoptosis derecha debida a un ojo artific ial. 

Pirpa d os 

Seudoptosis izquierda debida a la. retracción del párpado 
superior derecho. 

Fil' U12 
Seodoptosis izquierda debida a hipotrofia ipsilateral. 

Ptosis ciliar. 

FII·1.1t<4 
Seudoptosis debida a dermatocalasia. 
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Mediciones 

l. La distancia refleja marginal es la distancia entre el borde 
del párpado superior y el renejo lu minoso en la pupila con el 
paciente mirando directamente a una linterna sostenida por el 
examinador (Fig. 1. 11 5) . La normal es 4-4.5 mm. 

2. La altura de la hendidura vertícal es la distancia entre los 
bordes de los párpados superior e inferior, medi da en el plano 
pupilar (Fig. 1.1 16). El borde nonnal del párpado superior queda 
a unos 2 mm ¡x:¡r debajo del limbo superior y el borde del párpa­
do inferior queda a I mm ¡x:¡r encima del limbo inferior. La altu­
ra dc la hendidum vertical en hombres (7. 10 mm) es menor que 
en mujcres (8- 12 mm). La ptosis uni lateral se puede cuantificar 
IXX compaJ"J.ci6n con cl lado contralatcral. La ptosis se clasitica 
en leve (has1ll2 mm). moderada (3 mm) y grave (4 mm o más). 

3. La función elevadora (excursi ón del párpado superior) se 
mide co locando un pulgar firmemente contra la ceja del 
paciente para evitar la acción del múscul o frontal. con el 

DRM 
• 
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, 
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Fig.1.115 
Distancia reflejo-marginal. (a) Normal; (b) ptosis leve; (e) ptosis 
moderada; (d) ptosis grave. 

Fig.U 16 
Medida de la altura vertical de la hendidura palpebral. 

paciente mirando hacia abajo (Fig. 1. 11 7a). Después. e l 
paciente mira hacia arriba lo máximo posible. y la distancia de 
la excursión se mide con una reg la (Fig. 1. 11 7b). La función 
elevadora se clasifica como normal (15 mm o más), buena (12-
14 mm), regular (S- I1 mm) y mala (4 mm o menos). 

4_ El plieg ue del párpado superior es la distancia verti cal 
entre el borde pal pebra l y el surco palpebral al mirar hacia 
abajo (Fig. 1.118). En mujeres mide al rededor de lO mm y en 
hombres 8 mm . La ausencia de surco en pacientes con ptosis 
congénita es la evidcncia indirecta de una mala función ele­
vadora. mientras que un surco intenso sugiere un defecto apo­
neurótico. El pliegue cutáneo se empica también como guía 
para la incisi6n inicial. 

S. La exposición pretarsal es la di~lllnc i a entre el bordc pal­
pebral y el pliegue cutáneo con el paciente mirando en posi­
ción primaria. 

• 

b 

Fig. 
Medida de ta fu nción elevadora. 

Fig.1.118 
Pl iegue del párpado superior. 



Signos asociados 

l. La inervación aumenta da puede flui r hacia e l músc ulo 
e levador de una ptosis uni lateral. partic ularmente a l mirar 
hacia arriba. La inervación aumentada asociada también 
hacia el párpado normal opuesto dará lugar a re tmcción pal­
pebral (Fig. 1. 119). El examinador deberá por lo tanto levan­
tar e l párpado ptósko manualmente y buscar la caída del nivel 
del párpado opuesto. Si esto sucede. hay que avisar al pacien­
te de que la corrección quirúrgica puede ocasionar una carda 
del otro párpado. 

2. La fatigabilidad se prueba pidiendo a l paciente que mire 
hacia arriba sin parpadear durante 30 segundos. La caída pro-­
gresiva de uno o ambos párpados o la imposibilidad de mano 
tener la mirada hacia arriba son sugestivas de rnias tenia (Fig. 
1. 120). La ptosis por rni astenia puede mostrar un temblor de l 
párpado sUJlerior al pasar de mirar hacia abajo a la posic ión 
primaria (signo de fa scic ulaci6n de Coga n) y también un 
«salto» en la mirada lateral. 

3. Los defectos d e la motilidad ocular, particularmente del 
recto superior. deben evaluarse en los pac ientcs con plOs is 
congénita. La corrección de una hipotropfa ipsi lateral puede 
mcjorar el grado de ptos is. 

4. El fenómeno de parpade o mandibular puede detecta rse 
pidiendo al paciente quc mastique y mueva las mandíbulas de 
lado a lado (ve r más adelante). 

5. El fenómeno de S e U se prueba manteniendo manualmente 
los párpados abienos. pidiendo al paciente que cierre los ojos 

Ptosis izquierda que produce retracción del párpado deret:ho. 

Fil· ,. 
Prueba de aumento de la ptosis con la fatiga. 

Párpados 

y observando la ro tación hac ia arriba dc l globo oc ular. Un 
fen ómeno de Bell débil sUlxme un riesgo de quera!Opalfa post­
operatoria por exposición. especialmente después de grandes 
resecciones del elevador o procedimientos de suspensión. 

Síndrome de parpadeo mandibular 
de Marcu5 Gunn 

Aproximadamente el 5% de todos los casos dc ptosis congénita 
manifiestan el fenóme no de parpadeo ma ndibular de Marcus 
Gunn . La inmensa mayoría de los casos son unilate ra les. Aunque 
la etiología cxactil no está ciar.!. se ha postulado que una rama de 
la división mandibular del quinto par craneal está mal di rigid:1 nI 
múscu lo e levador. 

Signos 
• Una retracción del párpado ptósico junto con estimulación de 

los músculos ptcrigoideos ipsilatcrnles cuando se abre la boca 
(Fig. 1.12 1). se mastica. se succiona o se mueve la mandíbula 
hacia d iado contralatc ra l (Fig. 1.122). 

Fig.1.121 
Srndrome de parpadeo mandibular de Marcus Gunn. 
(a) Posición normal que demuestra una ptosls Izquierda 
moderada; (b) retracción del párpado izquierdo al abril' la boca. 

Fil. 1.122 
Slndrome de parpadeo mandibular de Marcos Gunn. (a) Posición 
normal que demuestra una ptosis izquierda leve; (b) retracción 
del párpado izquierdo al mOVi!r la mandibula hacia e l otro lado. 
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• Los estímulos menos frecue ntes que provocan parpadeo inclu­
yen la protrusión de la mand íbula . la sonrisa. la deg lución y 
apretar los dientes. 

• El parpadeo mandibular no mejora con la edad. aunq ue los 
pacientes pueden aprender a ocu ltarlo. 

Tratamiento 

Hay que plantearlo si el parpadeo mandibular o la ptosis repre­
sentan un problema func ional o cosmético significativo. Aunque 
no existe un tratamiento quirúrgico completamente satisfactorio. 
las posibles opciones son: 

l. Resección unilateral del elevador para los casos leves 
con función del elevador de 5 mm o mejor. 

2. Desinserción unilateral del elevador y resección parcial 
con suspensión ipsilateral de la ceja (frontal) para los casos 
más graves. 

3. Desinse rción bilateral del elevador y resección parcial 
con suspensión bilateral de las cejas para obtener un resu lta­
do simétrico. 

Dirección errónea del tercer par 

Los s índromes de dirección errónea del tercer par pueden ser 
congénitos o. con mayor frecuencia. posteriores a paráli sis 
adquirida del tercer par craneal. 

1. Signos. Movimientos ex traños del párpado superior que 
acompañan a varios movimientos ocu lares (Fig. 1.123) . 

2. El tratamiento se basa en la des inserc ión del elevador y 
suspensión ci liar. 

Fig.1.tll 
Dirección anómala del cercer par craneal. (a) Posición normal 
que muestra una ptosis derecha moderada; (b) empeoramiento 
de la ptosis al mirar a la derecha. (Conesla de S.Var<:ly.) 

Ptosis congénita simple 

La ptosis congénita simple es producida probablemente por un 
fallo en la migración o el desarrollo neuronal con secuelas mus­
culares. Una minorfa de casos son hereditarios. 

Signos 

• Ptosis un ilateral o bilateral de gravedad variable. 
• Ausencia del pliegue palpebra l superior y mala función eleva· 

dora (Fig. 1.124). 
• Al mirar hacia abajo el párpado ptósico está ligeramente más 

alto que el párpado normal como resultado de una mala relaja­
ción del múscul o elevador. Esto contrasta con la ptosis adquiri­
da, en la que. al mirar hacia abajo. el párpado afectado está en 
la misma posición que el párpado normal o por debajo de él. 

NB: Después de la corrección quirúrgica puede empeo­
rar el retraso palpebral en la mirada hacia abajo (Fig. 1.125) . 

Fig. 1. 124 
(a) Ptosis congénita izquierda moderada con ausencia 
del pliegue palpebral: (b) mala función elevadora. 

Fig.I.125 
El párpado izquierdo está más alto que el derecho después 
de la ci rugía por una ptosis congénita. 



Asododones 

• Puede existir debil idad del músculo recto superior debido a la 
estrecha asociaci ón embriológica entre é l y el e levador. 

• En los casos billlleralcs graves puede existir una elevación 
compensadora del mentón (Fig. 1. 126). 

• Los defectos de refracción son bastante comunes y frecuente­
mente responsables de ambliopfa más que la propia ptosis. 

Fil· l .1l6 
Elevaci6n compensadora del menc6n por pcosis congénita 
bilateral grave. 

Tratamiento 

Debe llevarse a cabo durante los años preescolares cuando se pue­
den obtener detenninaciones exactas. aunque se puede plantear 
antes en los casos graves para evitar la ambliopfa. En la inmensa 
mayoría de los casos se pn.>cisa la resección del e levador. 

Síndrome de blefarofimosis 

El síndrome de blefarofimosis es un trastorno congénito raro que 
se hereda como un rasgo autosómico dominante. 

l . Signos (Fig. 1. 121) 
• Ptosis si métrica moderada o grave con mala función del 

elevador. 
• Abertura palpebral horizontal corta. 
• Telecanto y epicanto inverso. 
• Ectropión lateral de los párpados inferiores. 
• Puente nasal poco desarrollado e hipoplasia de los bordes 

orbitarios superiores. 

Fil·' ·1l7 
Síndrome de blefarofi mosís. 

Pá."ados 

2. El tratamiento inicialmente incluye la corrección del epi­
canto y dcltelecanto, s iguiendo al cabo de unos meses por la 
suspensión fronta l bilateral. También es importante tratar la 
ambliopía. que se da aproximadamente en el 50% de los casos. 

Ptosis aponeurótica 

La ptosis aponeurótica está producida por dehiscencia. desin ser­
ción o estiramiento de la aponeurosis elevadora que restringe la 
transmisión de la fuerza dc un músculo elevador normal a l pár­
pado superior. HabilUalmente está causada por cambios degene­
rat ivos involulÍvos relacionados con la edad. 

l . Signos (Fig. 1.128) 
• Ptos is generalmente bilate ral var iable con buena fu nc ión 

elevadora . 
• Surco palpcbra l superi or alto ( 12 mm o más) porque los 

anclajes pDSterioresde la aponeurosis al tarso se han despren­
dido mientras que los anclajes anteriores a la piel han pcona­
necido intactos y tiran del pliegue cutáneo hacia arriba. 

Fil· . 
(a ) Ptosls involutivil derecha moderada con sobreactuacl6n 
de la ceja: (b) pliegue palpebral super ior derecho alto 
en comparación con el izquierdo; (e) buena función elevadora. 
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• En los casos graves e l surco palpebral superio r puede 
estar uusente , e l párpado situado por encima de la lámina 
ta rsal puede ser muy de lgado y el surco superio r profundo 
(Fitl. 1. 129). 

NB: La ptosis involutiva se puede confundir con la ptosis 
de la miastenia porque es frecuente que empeore hacia e l 
final del dla. Esto se debe a la fatiga del músculo de Müller. 
que debe trabajar más para mantener e l párpado elevado. 

fig. t.129 
Ptosis involutiva bilateral grave con adelgazamiento de los 
párpados por encima de las láminas tarsales y surcos profundos. 

2. Las opcioncs de tratamiento incluyen la resección de l e le­
vador. re inserción o repameión de la aponeurosis del elevador 
anterior. 

Ptosis mecánica 

La ptosis mecánica es e l resultado de la a lteración de la movilidad 
del párpado superior. Pt.K.-dc producirse por de01latocalasia. tumo­
res grandes del párpado como los neurofibromas (Fig. 1.130). c ica· 
trización. edema palpebral grave y les iones orbitarias anteriores. 

fil' 
Ptosis mecánica debida a neurofibroma. 

Principios de la ci rugía 

Procedimiento de Fasanella-Servat 

l . Indicaciones. Ptosis leve oon función e levadora de a l menos 
10 mm. Esto inc luye la mayor(a de los casos de sfndrome de 
Homer y la ptosis congénita muy leve. 

2. Técnica. El borde supcrior de l tarso es resecado j Unio con e l 
borde inferior del múscu lo de Müller y la conj unt iva que lo 
cubre (Fi g. 1.l31). 

FIJ.1. t31 
Procedimiento de Fasanella·Servat. 

Resección del elevador 

l. Indicaciones. Cualquier ptosis. siempre que la función eleva­
dora sea al menos de 5 mm. La cantidad de resección está deter­
minada por la función elevadom y la gravedad de la ptosis_ 

2. T é cnica. Acortamiento de l complejo elevador mediante un 
abordaje anterior (piel) o poSlerior (conjuntiva) (Fig. 1.132). 

fil·1. 1J2 
Resección del elevador. 

Suspensión frontal 

l . Indicaciones 
• Ptosis grave (> 4 mm) con mala fu nción elevadora « 4 mm). 
• Síndrome de parpadco mandibular de Marcus Gunn . 
• Regenerac ión aberrante del terccr par craneal. 
• Síndrome de blefarofimosis. 
• Pm'ál.isis tota l del tercer par c raneal. 
• Resultado poco satis fac torio de una resección de l e levador 

previa. 
2. T écnica . Suspensión del tarso desde el músculo frontal con 

una banda formada por fasdlj lata autóloga o mate rial sinté­
tico no absorbible como prolina o s ilicona (Fig. 1.133). 

• 

Fig.1.Ul 
Suspensión frontal. 

b 



Reparación de la aponeurosis 

l. Indicaciones. Ptos is aponeurót ica con excelente fun ción 
elevadora. 

2. Técnica. Avance y sutura de la aponeurosis sana a la lámina 
tarsal mediante un abordaje anterior o pos1erior . 

• Miscelánea de 
alteraciones adquiridas 

Dermatocalasia 

La dcrmntocalas ia es un cuadro muy frecuente y generalmente 
bilateral que af~cta típicamente ¡¡ pacientes ancianos. cnracteri ­
zado por redundancia dc la piel del p:\ rpado superior que puede 
nsociarsc con protru sión de grasa a través de un seplO orbitario 
débil (Fig. 1.134). Los párp<ldos tienen un aspecto de bolsas con 
surcos p'llpcbrales indistintos (I 'n Fig. 1. 11 4). Eltnltamiento de 
los ca:.os gmves supone la resección de la piel redundante (blc­
farophlstia). 

Fig.1.tJ4 
Herniaci6n grasa en la dermatocalasia. 

Blefarocalasia 

1...1 blcfarocalasia es un cuadro raro que se caracteriza por episo· 
dios I\.'currcntcs de edema indoloro y si n fóvea de ambos párpa­
dos superiores que generalmente se resuel ve de forma espon­
tánea dc.,pués de UIlOS días. Suele cmpc/.!lr alrededor de la puber­
tad y. con el tiempo. los episodios se vuelven menos frec uentes. 
Los caW1> graves pueden producir es ti ramiento de la piel del pár­
pado superior de forma que se hace red undan te y puede adquirir 
la ap'lri el1ci a de papel de cigarrill o arrugado (Fig . 1. 135). En 
otros r.:a~os la debi lidad del septo orbitario da lugar a una hernin­
ción grasa. 

Síndrome de los párpados laxos 

El síndrome de los párpados laxos e:. un cuadro infl\.'c uenle. uni­
later;!l o bilateral. que suele orig inar un diagn6stico erróneo. 
Aft.'C ta típicamente a homhres muy oOCso:. que ¡¡demás presentan 
apnea del sueño y ronquidos. 

Parpados 

Fil·1.1J5 
Ptosis aponeurotka izquierda y ¡51el del párpado superior muy 
delgada como resultado de una blefarocalasia. 

l . Signos 
• P:írpados superiores muy sueltos y gomosos (Fig. 1.136a). 
• L:l eversió n de los párpndos d ura n!e e l sueño dn lugar a 

traumati smo de la conj unti vn larsal expuesta y a una con­
j untiviti s palpebral cr6nic¡! (Hg. l . J 36b). 

2. El tratamiento de los casos leves se rea li za con ocl usión 
ocul ar nOCturna o cierre de los párpados. Los casos graves 
rt.'<juieren aconamielllO palpcbral horizontal. 

Fil. 1.136 
Slndrome de los párpados laxos. (a) Párpados superiores muy 
flojos; (b) conjuntivitis grave de las áreas expuestas. 

Retracción palpebral 

La re tracc ión pa lpebra l se sospecha cuando el borde pal pe­
bra l superior eSlá a l mi smo ni vel que el limbo superi or o por 
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enci ma de é l (Fig. 1. 137). En la Tabl a 1.5 se muestra la clasi ­
fi cación. 

Fil. 1.137 
Retracción palpebral bilateral en la ti rotoxicosis. 

Tabla 1.5 Causas de ret racc;:lón palpebral 

1. Enfe rmedad ocular tiroidea 

2. Neurogénica 
• Ptosis un ilateral contra lateral 
• Parálisis facial debida a acci6n no contrarrestada de l elevador 
• Direcci6n an6mala de l tercer par craneal 
• Sindrome de parpadeo mandibular de Marcus Gunn 
• Signo de Collier det cerebro medio (sindrome de P:lrlnaud) 
• Hidrocefalia 
• Gotas simpaticomiméticas 

J. Mecánica 
• SobrecorTección quirurgica de la ptosis 
• Cicatrización de la piel del párpado superior 

'l. Congénita 
• Aislada 
• Slndrome de re tracc i6n de Duane 
• Síndrome de Down 
• Reflejo tn nsitorio de ((O;OS vueltos» en lactantes normales 

5. MiKelánea 
• Globo ocular promineote (seudorretracci6n palpebnl) 
• Uremia (signo de Summerskill) 

• Miscelánea de 
alteraciones congénitas 

Pliegues del epicanto 

Los p li egues dc l e pi canlo son pl ieg ues c utá neos vert ica les 
bi la te rales quc se ex tienden desde e l pá rpado supe rior o in­
ferior hacia el canto medial. Pueden dar lugar a una seudo­
esotropía. 

l. Signos 
a. Palpebral. Los pliegue~ se d is tr ibuyen si métr icame nte 

entre el p:í f"IXldo superio r y el párpado inferior (Fig. 1.138). 
Es el tipo mús frecuente ent re los blancos. 

h. Tarsol. Los pliegues se orig inan en la cara medial del párpa­
do superior y ~ extienden rncdialmenle antes de desapare­
cer (Fig. 1. 139). Es el tipo más frec uenle entre los as iáticos. 

Fil' 1.138 
Epica.nto pa.lpebral y seudoesotropla.. 

Fil. 1.139 
Epicanw tarsat 

c. I"verso. Los pliegue:. empiC7..llll en el páf"IXldo infe rior y se 
extienden hacia arriba a la zona cantal med ia l. Se asocia 
con e l síndrome de blefa rofimosis ( I'er Fig. 1.127) . 

d. Superciliar . Los pliegues:.e orig inan po r enci ma de la ceja 
y se extienden hacia abajo a lu cara la lera l de la nariz. 

l . El tratamie nto de los pliegues peque iíos ~ realiza median­
te Y-V-plas ti;!. mientras que los pliegues grandes requieren 
una Z-pla.<;tia de Mustardc. 

Telecanto 

Eltelccanto es un cuadro infrecuente en el que hay un aumento 
de la distancia entre los cantos medi ales como resultado de uno:. 



tcndoncs cantaJcs mcdiales anormalmcnte largos (Fig. 1. 140). 
No debe confundirse con el hipertelorismo. en e l que hay un 
aument o de la separación entre las órbitas. El telecanto puede 
ocurri r de forma aislada o puede asociarse con el síndrome de 
blefarofimosis. 

Fig. 1.140 
Telecanto. 

l. Las asociaciones sistémicas incl uyen los s í ndrome~ de 
Waardenburg. Mübius. Treacher CoJlins. Rubinstcin·Taybi y 
Turner. 

2. El tratamiento sc rcaliza mcdiantc acortamiento y refija­
ción de los tcndones cantales mediales en la cresta lagrimal o 
un alambre transnasal. 

Fil,1.141 
(a) Epi bléfaron: (b) posici6n normal después de correcci6n manual. 

Párpados 

Epibléfaron 

El epibléfaron es muy frec uente en las personas orientales y no 
debe confundirse con el entropión congénito. que es muy raro. 

l. Signos. Un pliegue horizontal de piel ex tra se cxtiende a lo 
largo del borde palpebral anterior y las pestañas se dirigen 
vcrticalmente. en especial en la parte medial del párpado (Fig. 
1.14 1 a). Cuando el plieguc de piel cs estirado haúa abajo. las 
pestaiías giran y la localizac ión normal del párpado se hace 
aparcntc (Fig. 1.14 1 b). En el entropión congénito, sin embar­
go, se debe estirar de todo el párpado. 

2, En la mayoría de los casos no se requiere tratamiento por­
que 10 habitual es la rcsoluc ión espontánea eon la edad. Los 
casos persistentes se tratan mediante resecc ión de una banda 
de piel y múscu lo, y fijac ión del pliegue cutáneo a la lámina 
tarsal (procedimiento de HOIZ). 

Fig.1.142 
Coloboma del párpado superior. 
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Fil. t .t43 
Coloboma del párpado inferior en el síndrome de Treacher 
Coli lns. 

Coloboma 

Un colobom3 es un defec to de l párpado parcial o de todo su 
cspcM>r infrecuente, congénito. unilateral o bilater:11. 

l. Los colobomas del párpado superior ocurren en la unión 
de los tercios med io e interno y no se asocian con anomalías 
sbtémica:. (Fig. 1.142). 

2. Los coloboma.s del párpado inferior ocurren en la unión de 
los tercios medio y externo y frecuentemente se asocian con 
anoma]fllS sistémicas como el síndrome de Treaeher Col lins 
(Fig. 1.1 43). 

3. El tratamiento de los defectos pequeiios o moderados se 
rea1i 1.a median te el cierre pri mario. mientras que los defectos 
grandes requieren injertos cutá neos y colgajos de rotación . 
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. Introducción 

Anatomía aplicada 

El sistema de drcn:ljc lagrimal consta de las siguientes estructu­
ras (Pig. 2.1): 

l. Los puntos lagrimales. que están localiz .. 'dos en el extremo 
po~terior del borde palpebml. en la unión ent re las cinco sex­
tas parles latera lcs que poseen pestañas (pllrJ cil iaris) y la 
quintll parte mcdial s in ella~ (pars lacril/wli.f). Nornmlmente 
se enfre ntan ligermnentc posteriores y se pueden inspeccionar 
con la eversión de la cara medial de los párpados. El trata­
.miento de la epffora debido a estenosis o la rnalposición de los 
puntos lagrimalc.'I consiste en 10l rccti licación de ese defecto. 

2. Los ca nalículos (conductos lagrimales) pasan verticales 
desde el borde palpebral ( llIs ampoll as) aproximadamente 
2 111m . Después giran IIlcd i,llmente y discurren hori zonta l­
me nte unos 8 mm hasta alcanzOlr el saco lagrimal. En la 
IIll1yoría de las personas los canalíeulos superior e inferior 
fonnan el eanalículo (conducto lagrimal) CQmun. que se abre 

/ , 

Canallcutos 18 mm) 

7J/-s'" lagrimal 
IlGmm) 

nasolagrimal l12 mm) 

Canaliculo común I I de Hasner 

Fig.2.1 
Anatomfa del sis tema de drenaje lagrimal. 

• b 

e n la pared la teral del saco lagrimal. En algunas personas 
cada canalículo se abre separadamente. Un pequeño pliegue 
de la mucosa (válvul a de Roscnmuller) sobresale en la unión 
de l canalícu lo comú n y el saco lagrim:tl y evita el reOujo de 
las lágrimas haá, los canalículos. El tratamiento de la obs­
trucción eanalicular suele ser compl icado. 

J. El saco lagrimal tiene aprox imadamente 10 mm de longitud 
y se encuentra entre las crestas lagrimalc.'I anterior y posterior. 
El hueso lagrimal y el proceso frontal del maxilar separan el 
saco lagrimal del meato medio de la cavi dad nasal. En la 
dacriocistorrinostomía (DCR) se crea una anastomosis entre 
e l saco y la mucosa n¡¡sal para salv¡¡ r una obstrucción en el 
conducto nasolagri maJ. 

" . El conducto n asolagrimalmide aproximadamenle 12 mm 
de longitud y es la conti nuación inferior del saco lagrimal. 
Di scurre haci a abajo y se angula ligerame nte en dirección 
l:LIeml y posterior para abrirse en el meato nasal inferior. late­
rahnente y por debajo del comete inferior. La abertum de este 
conducto está parcialmente cubierta por un pliegue de muco­
sa (válvula de 1·lasner). La obstrucción del conducto puede 
causar una di stensión secundaria del saco. 

Fisiologia aplicada 

Las lágrimas segregadas por las glándulas lagrimales principal y 
accesoria pasan lateralmente a través de la superficie ocular. Una 
cantidad variable del componente acuoso de la pelícu la lagrimal 
w pierde por evaporación . Esto está relacionado con el tamaño 
de la abertura pa lpebral. el ritmo de parpadeo. la te mperatura 
ambiemal y la humedad . El resto de las lágrimas drenan de la 
siguiente fomla (Pig. 2.2): 

l . Las l ágrima~ Ouyen a lo I¡¡rgo de las fm njas marginales supe­
rior e inferior y entran en los canalículos superior e inferior por 
capilaridad y también posiblemente por succión. Alrededor 
del 70% de 100s lágrimas drenan a través del canalículo inferior 
y el resto lo hace a través del canal ículo superior (Pig. 2.2a). 

2. Con cada par¡x,deo el musculo orbicular prctarsal comprime 
las ampollas. acortando los canalículos horiwntal c.~ y despla­
~ando los puntos lagrimales Illedialmcnte (Fig. 2.2b). Simultá­
neamente. la parte lagrimal del músculo orbicular preseptal. 
que está unida a la faseia del saeo lagrimal. se contrae y expan-

e Fig.2.2 
Fisioiogía del meanismo 
de bombeo lagrimal. 



de el saco. creando de csta fonlla una presión ncgativa que suc­
ciona las lágrimas desdc los canalículos hacia dentro del saco. 

3. Cuando los ojos se abren. los músculos se relajan. el saco se 
colapsa y se crea una presión positiva que fuer!.a a las lágri­
mas H ir por el conduclO nasotagrima l hacia abajo al interior 
de la nariz (Fig. 2.2c). La gravedad también interviene. Los 
puntos lugrimaJes se mueven lateralmente, los canalícu los se 
alargun y se llenan con las lágrimus. 

Causas de ojo lloroso 

Un Oujoexcesivo de lágrimas puede ocasionar lagrimeo o epífom. 

1, El lagrimeo (hiperlagrimeo) está causado por la sobrepro­
ducción ren eja de lágrimas secundaria a inflamación ocular o 
enfermedad 'de la superficie . En eSTOS casos . el lagrimeo se 
asocia con sfntomas de la causa subyacente y el tratamiento 
suele ser médico. 

2. La e p ifo ra se debe a un compromiso del drenaje lagrimal. Se 
incrementa por un resfriado o una atmósfem ventosa, y dismi­
nuye en unn habitación cálida y seca. Puede estar causada por: 
Q, Malposici6" de los puntos lagrimales (p. cj .. secundaria a 

ectropión). 
b. Obslrucci611 en cualqu ier punto a 10 largo del s istema de 

drenaje lagrimaL desde los puntos lagrimales hasta el con­
ducto nasolagrimaJ. 

c. Fallo de fa bomba lagrimal. que ocurre secu ndariamente 
a laxitud del párpado inferior o debi lidad del múscu lo 
orbicular (p. ej .. por pará lisis del nervio facial) . 

. Evaluación del ojo lloroso 

Examen externo 

l . El m e nisco lagrimal de ambos ojos deberfa examinarse con 
lll lámpara de hendidura ames de cuulquier manipulación de 
los párpados o de la insti lación de medicación tópi ca. que 
puede resultar perj udicial para el c uadro c línico . Muchos 
pacientes con epífora no tienen un e:<ceso evidente de lágri­
mas en la cara sino que si mplemente muestran menisco lagri­
mal aumenlado en el lado afectado. 

2. Los pá rpa dos deberían examinarse buscando evidencia de 
malposie ión . Quizá la causa más frecuen te de mal posición 
del párpado (y consecuentemente de l pu nto lagrimal) es e l 
ectropi ón, que puede ser de eTiolog'a involutiva, paralíTica o 
cicatr icia!. Este eclropión puede afeCTar de forma predomi ­
nante a la pars lacrimalis. Norma lmente, el punto lagrimal 
está apuesto sobre el globo y no es visible s in eversión del 
párpado inferior. Una causa rara de epffora es el .fífU/rome de 

cet/tllri6/1 . Los pacientes con este trastorno presentan epífora 
desde la infanc ia secundaria a la Olalposieión anterior de la 
pane medial del párpado con desplazamiento del punto lagri­
mal fue ra del lago lagrimal debido a un puenTe nasal promi ­
nente (Fig. 2.3). En ocasiones. la epifora puede esTar cau~da 

por una gran carúnwla que desplaza el punto lagrimal in fe-

S ist ema de dre naje lagrimal 

Fil, 2.3 
Sfndrome de centurión. 

rior lejos del globo (Fig . 2.4) o por obstrucción del punto 
lagrimal inferior por un pliegue de conjuntiva redundante 
(con juntivocalasia). 

3. La dinámica d e l cierre pa lpe b ral debería evaluarse. Nor­
malmente. los oordes palpebraJes se IIpro:< iman y los puntos se 
oponen cuando los párpados sc cierran. En los pac ientes con 
laxitud del párpado inferior. un párpado puede sobreponerse al 
OTro o el punto lagrimal puede estar evenido (Fig. 2.5). 

4, Los puntos lagrimales se examinan mejor con la lámpara de 
hendidura. Además de malposición. se puede enCOlllrar inlla­
maciÓn. estenosis (Fig. 2.6) u obstrucción de los puntos lagri­
males. a veces por una pestaña (Fig. 2.7). Los signos sugcstivos 
decanaliculi tis son la secreción del punto lagrimal (Fig. 2.8) Y la 
cxpresión de pus o concrecioncs al comprimir manualmente los 
canalículos con una harilla de cristal. Los hallazgos anormales 
en los niños ineluyen agenesia de los puntos lagrimales. puntos 
lagrimales accesorios (Fig. 2.9) O una fiST ula lagrimal congéni ta. 

S. El saco lagrima l debería palparse. La compresión lagrimal 
que da lugar al reflujo de materia l mueopuru lento (Fig. 2.10) 
es indicativa de un mllcocde COrl llrl sistema canal icular per­
meable, pero con una obslrucción en el c:<tremo inferior de l 
saco lagrimal o dislal a él. En lu daeriocisTi tis aguda. la pal pa-

Gran carúncula que desp/¡ua el puntO lagrimal inferior. 
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Fig.2.S 
Párpado superior derecho cabalgando sobre el inferior. 

Fig. 2.6 
Estenosis del punto lagrimal asociada c.on enuopión leve. 

FIg.2.7 
Obstrucción del punto I~grimal por una pestaña. 

ción resulta muy dolorosa y hay que evitar la compresión. En 
ocasio nes. la palpación del saco pondrá de manifiesto la exis­
tencia de un cálculo o un tumor. 

Fig.2.8 
Secreción del punto lagrimal en la canaliculitis crónica. 

Fig. 2.9 
Punto lagrimal accesorio. 

Fil' 2.10 
Expresión de material mucopurulento. 

6. La prueba de rete nción de fluoresceína (prueba de 
desaparición de nuorcsccína) se realiza mediallle la instila­
ción de gotas de fl uoresceína al 2% en el interior de ambos 



sacos lagri males. Normalmente. al cabo de 3 minutos prácti­
camente no queda colorante o ha desaparecido porcomplelO. 
Una retención pro longada de l co lorante indica un drenaje 
lagrimal inadecuado y puede clasificarse de I a 4 (Fig. 2. 11 ). 

Fig.2.11 
Retención prolongada de lágrimas teñidas con fl uoresceína. 

Sondaje e irrigación 

Se lleva a cabo sólo después de comprobar la permeabilidad del 
punlO lagrimal. Con anestesia tópica se inserta una cánula lagri­
mn l ligeramellte curva y de punta roma un ida a una jeringa llena 
con 2 mi de sucro fisiológico en el pu nto lagrimal infcrior y se 
hace avanzar siguiendo e l contorno del canalículo. Se in lenta 
entrar en el saco lagri mal. cuya pared medial se apoya contra cI 
hueso de la fosa lagri mal. La cánul a ruede llegar a un tope duro 
o a un tope blando. 

l . Un tope duro ocurre si la cánu la cntra en e l saco lagrimal . 
Llega a un tope en la pared medial del saco. a través de la cual se 
puede perci bir el hueso lagrimal rígido (Fig. 2.12a). Esto exclu­
ye la obstrucción completa del sistema canalicular. El examina­
dor coloca un dedo sobre la fosa lagrimal y rea liza una irriga­
ción. Si el suero tisiológico pasa a la nariz el paciente tiene un 
drenaje lagrimal penneable. que. sin embargo, puede estar este­
Ilosado: también puede exist ir un fallo sutil de la bomba lagri­
mal. Si el suero fis iológico no alcanza la nari7., ind ica una obs­
trucci6n total del conducto nasolagrimal. En esta situac ión el 
saco lagrimal se distenderá durante la irrigación y además ex is­
tirá reflujo a través del punto lagrimal superior. El materia l 
regurgiwdo puede ser claro. mucoso, mucopurulento o fr'JIJca­
mente purulento, dependiendo del contenido del saco lagri mal. 

2, Un tope blando se experi menta si la cánula se detiene cerca 
o en la unión del ca na líeulo común yel saco lagrimal. es 
decir. en la pared lateral del saco. Esto ind ica quc la cánula no 
ha Ilegad.o a ent rar en el saco lagrimal -se nota una sensación 
esponj osa a medi da que la cánu la presiona el tejido bla ndo 
del cana líeulo común y la pared lateral cont ra la pared medi al 
del saco y el hueso lagrimal situado detrás (Fig, 2.12b)-. Por 
lo tanto, la irrigac ión no causará la distensión del saco. En el 
caso de una obstrucción canalicu lar inferior, habrá un reflujo 
de suero fi sio lógico a través del punto lagrimal inferior. El 
reflujo a través del punto lagri mal ~uperior indica permeabili -

Sistema de drenaje lagrimal 

dad de ambos canaJículos superior e infe rior, pero también la 
obstrucción total del canal ícu lo común. 

• b 

Fig. 2.12 
(a) Tope duro: (b) tope blando. 

Prueba de tinción de Jones 

Las pruebas de ti nción están indicadas sólo en pacientes en los 
que se sospecha obstrucción parcia l del sistema de drenaje. Estos 
pacientes presentan epífora . pero el sistema lagrimal puede ser 
irrigado con éxito con una jeringa. La prueba de tinc ión no tiene 
valor en los casos de obstrucción total. 

l . La prueba primaria (Fig. 2.13a) diferencia una obstnlcción 
parcia l del paso lagrimal de una hipersecreción primaria de 
lágrimas. Primero. se instila una gota de tluoresccína al 2% 
en el saco lagrimal. Después de unos 5 minutos se inserta una 
torunda de algodón humedecida en anestésico local por deba­
jo de l corncte inferior en la abenura del conducto nasolagri­
mal. Los resultados se interpretan de la siguiente forma: 
a, Positiva : la aparición de tl uoresceína en la nariz indi ca 

permeabilidad del sistema de drenaje . L,I causa dellagri­
meo excesivo es probablemente una hipersecreción y no 
son necesarias más pruebas. 

b. Negativa : la au sencia de co lorante en la nari z ind ica una 
obstrucc ión parc ial (de localización desconocid a) o un 
fall o en el mecan ismo de bomba lagrima l. En esta situ a­
ci6n se realiza la prueba de tindón secundaria. 

NB: El 22% de los indiv iduos normales presentan una prue­
ba de Jones primaria negativa. 

2. La prueba secundaria (irrigación) (Fig. 2.13b) identitica 
la probable localizac ión de la obstrucción parcial basándose 
en si la fluoresceína tópica instilada para la prueba primaria ha 
entrado en el ~co lagrimal. Se instila un anestésico tópico y se 
procede al lavado para recuperar la f1u oresccína residual. Des­
pués se iniga el sistema de drenaje con suero fis iológico y con 
una torunda de algod6n colocada bajo el cornete inferior. 
o. Positj~o : la aparici6n en la nariz de suero fi siológico teñido 

con Iluoresceína indica que la fluorescefna ha entrado en cl 
saco lagrimal. 10 que confirnm la permeabilidad funcional 
de los conductos lagri males superiores. Se considera que 
existe una obstrucción parcial del conducto nasolagrimal. 
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Fil' 2.1] 
Prueba de tinci6n de Jones. (a) Primaria: (b) secundaria. 

h. Negatil'a : la apnric i6n de suero fi s iológico que no está 
teñido en la nariz ¡ndicn que la n uoresceína no ha entrado 
en e l saco lagrimal. Esto implica que existe una obstruc­
d6n parcial del sistema de drenaje superior (punto lagri ­
mal. conductos lagrimales o canalículo común) o U11 IIH,.'C ' I­

nis rno de bomba lagrima l defectuoso. 

Dacriocistografía con contraste 

1. Técnica 
a. Se dilata el punto lagrilllll l infcrior con un dilatador lagri­

mal de Nettleship. 
b. Se colocan catétere:. de plástico dentro de un canalfculo 

inferior c.n cada lado (también se puede emplear el punto 
lagrimal superior). 

c. Se inyecta el medio de CQntnlste. gcncmlmentc cerca de 1 mi 
de Lipiodol. simu ltáneamente a través de ambos catéteres y 
se obtienen mdiogmfías posteroanlcriorcs (figs. 2.14 y 2.15). 

d. Ci nco minutos más tarde se obtiene una placa oblicua en 
posición erecta para valorar el efcct o de la gravedad en el 
drenaje lagrimal. 

1, Interpretación. Si el contraste no alcanla la nariz indica un:. 
obstrucción anmómica, cuya local ización suele ser evidente. 
Una d'lCl'iocistogmffa nOfmal en presencia de epífom indica una 
obstmcción parcial O un fallo de la bomba lagrimal. La dacrio­
cistografía también es útil para el diagnóstico de divenfculos. 
fístulas y defec·tos de repleción causados por cálculos o tumOTC.'I. 

Fig. 2,14 
Da{rlodstograma derecho que muestra el fluj o li bre de l medio 
de contraste dentrO de la nariz a pesar de una es tenosis leve del 
canaliculo corm.in. (Corte$la de R. Welh¡,m.) 

Fil·2.1S 
Dacriocist ograma bi lateral. (Derecho) muestra alguna 
Irregularidad del canalkulo común, aunque el medio de contraste 
pasa a traves de un sistema lagrimal por lo demás permeable: 
(izquie rdo) muestra una obstrucci6n completa alta en el saco. 
(Cortesía d" R. Welh¡,m.) 

Gammagrafía lagrimal 

Es una prueba sofi sticada que valora el drenaje de las lágrimas 
en condiciones más fisio l6gicas que la dacriocistogratla. Aunque 
no proporcionn In misma visualización anatómica detallada que 
la dacrioc istografía, es más sensi ble para evaluar los bloqueos 
incompletos, espccill lmente en la parte superior del sistema 
lagrimal. La prueba se real iza de la forma siguiente: 

a. Se admin is tra e l radionúclido tecnecio·99 mediante una 
micropi peta en el saco conjuntivallatera l e n forma de una 
gota de 10)J1. Las lágrimas se marcan con esta sustanc ia 
radiactiva emisora de gamma . 



b. Se detecta el trazador mediante una gammadmara centrada 
en el canto interno y se registra una secuencia de imágenes 
durante 20 mi nutos . 

• Obstrucción 
del d renaje lagr imal 

Obstrucción adquirida 

Estenosis primaria del punto lagrimal 

Ocurre sin cvcr~ión del pu nto lagri mal. 

l. Causas 
• Estenosis primaria idiopática, que cs con diferencia la más 

común. 
• Infección p.1lpebral por el virus del hc~ simple. 
• Después de irradiación de tumores palpcbrales nlll lignos. 
• Conjuntivitis cicatricial y tracoma. 
• Fármacos ei totóxicos sistémicos (·omo 5-n uorouraci lo y 

docetaxe l. 
2. El t ratamie nto inicial es la dilatación dcl punto lagrima l 

con un d il.lIador de Nett leshi p (Fig. 2. 16). Si la di latación 
repetida fracasa. debería considera rse uno de los siguientes 
proced imicntos: 

• b 

Fil. 2,16 
Técnica de dilatatión del punto lagrimal inferior. 

a, AmpIIIQtomía con U II corte. en la que se rcalila un corte 
vert ical de 2 111 111 en la pared posterior de la ampolla. 

b. l'rQcedilllielllo COII dos corte~·. en el que se realiza un corte 
verti ca l y uno peq ue ño horizontal en la ampo ll a (Fig . 
2.17) . Esto produce una abcrturH mayor (Fig. 2.18) Y más 
pcnn:lnente que el procedi miento con un corte. 

c. I'''I//oplas/ia cOI/láser. en la que el punto lagrimal se 
abre con un láser de argón, Este método es particular. 
mente útil en pac ien tes anci anos e n qu ienes e l pun to 
lagrimal está ocl uido por un sobrecrec imiento del epite­
lioconjuntival. 

ti. ImerciólI de lapofl es cafla/izadm· en el interior del punto 
lagrimal inferior. 

Sist e m a de d renaje lagrimal 
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Fil· 2.17 
Procedimiento de doble corte para la estenosis del punto lagrimal. 
(a) Corte vertical: (b) corte hontontal: (e) resultado final. 

FII· 2.18 
Aspecto después de un procedimiento de doble t orteo 

Estenosis secundaria del punto lagrimal 

Es una estenosis secundaria a eversión de l punto lagrimal ( I'e/" 

Fig. 2.6). El tr.ltamiento de la eversión pur:1 del punto lagri mal. 
si no hay asociado un entropión in\'olutivo significativo, se reali­
za mediante uno de los siguientes procedimientos: 

a. I'ullcifm es CO II cauterio de Z iegler. que se aplican en la con­
junt i\la pa lpebraL 5 mm por debajo de l punto lagrimal. La 
re tracción posterior del tejido cauterizado (cicatrización) 
debcrf:\ evertir el punto lagrimal . 

b. Cotljlll,tivoplastia medial. en la que se reseca un frag mento de 
tarsoconjuntiva en fon na de diamante. de alrededor de 4 mm 
de alto y 8 mm de largo. paralelo e inferior al canalícu lo y el 
punto lagrimal. seguido de la aproximación de los bordes 
superior e inferior de la herida con suturas (Fig. 2. 19). La 
incorporación de los retractores de l párpado in fe rior en las 
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suturas ayuda posteriormente a la inversión del punto lagrimal. 
Después de reponer el pUnlO lagrimal en su posición normal. se 
di lata de forma que pueda permanecer abierto cuando se esta­
blece el !l ujo lagrimal normal. Si la estenosis se reproduce. el 
tratamienlO es el mismo que para la estenosis primaria. 

Fig. 2.t9 
Conjuntivoplastia medial. 

Obstrucción conoliculor 

l. Las causas son similares a las de la obstrucción primaria del 
pUnlO lagrimal. 

2. El tratamiento depende del lugar y del gmdo de la obstrucción. 
a. La obstrucciólI parcial de Los callalíCl/los comúlI o indi­

viduales. o incluso en cualquier lugar del si stema de dre­
naje nasolagrimal. se puede tratar medi ante intubación. Se 
introduccn dos extremos de una sonda de silicona a través 
de los pu ntos lagrimales superior e inferior. a tnwés de l 
saco lagrimal y hasta la nariz. donde se atan (o se aseguran 
con una cinta espec ial [Watzkel) y se dejan colocados 
durante 3-6 meses (Fig. 2.20). 

b. La obstrucción total canalicuLar i"dividual. con al 
menos 8 mm de ca nalículo normal permeable e nt re el 
punto lagrimal y la obstrucción. se tra ta med iante anasto­
mosis de la parte permeab le del ca nalícu lo con el saco 
lagrimal (cana li cul odacriocislOrrinostomía [CDCR!) e 
intubac ión. Cuando el bloqueo es inferior a 8 mm desde el 

f iJ. 2.20 
Tubo de silicona In situ. 

punto lagrimal, el tratam iento incl uye la eonj unt ivoda­
crioc istorri nostomía y la inserción de un tubo es pecial 
(Lester Jones) (ver más adel ante). 

c. La obstmcció" total del extremo loteral del canalÍl: ulo 
común suele estar causada por fi bros is pericanalicular 
idiopática. en la que suele estar obstruido todo el canal ícu­
lo común . La dacriocistog rafía mostrará obviamen te e l 
fallo de llenado de l canalícu lo común . Se tra ta mediante 
resección del ca,!:lalícu lo común ohstruido y eDRe. El sis­
tema lagrimal se intuba durante 3-6 meses. 

d. La obstmcción total del extremo medial de l can al ículo 
común suele estar cau sada por una membrana fi na en su 
unión con la luz del saco. a menudo secundari a a dacrio­
cistitis crónica. La daniocistografía mostrará el rel leno del 
ca nalfcu lo com ún. Se trata medi ante dacriocistorri nosto­
mía (DC R) y escisión de la membrana desde el lado del 
saco (ver más ade lan te) . Después se intu ba el s istema 
lagrimal durante 3-6 meses . 

Obstrucción del conducto nosologrimol 

l. Causas 
• Estenosis idiopática. que es con diferencia la más frecue nte. 
• Traumatismo nasoorbitario. 
• Granulomatosis de Wegener. 
• Inliltraci6n por tumores nasofaríngeos. 

2. El tratamiento depende del grado de obstrucción : 
a. La obstrucción completa se trata med iante DC R. 
h. La obstmcción incompleta pucdc rcsponder a la intuba­

ción de l sistema lagrimal con tuhos de s ilicon a o stent s. 
Esto sólo pu ede ll evarse a cabo si los tubos o los stents 
puede n pasarse f¡ícilmcnte: si no, hay que pract icar una 
DCR. Algunos casos pueden bcnel1c iarse de la di latación 
con balón (ver más adelante) . 

Docriolitiosis 

La dacrioli tiasis (cálculos lagrimaks) puede produc irsc en cual­
qu ier parte del s iste ma lagrima l. más fre<.:uentelllentc en hom­
bres. Aunque la patogenia no está clara, se ha propuesto que el 
estancamiento lagrima l secu nd ario a obstrucc ión inflamatoria 
puede precipit ar la formac ión de un dacrioli to y la metaplasia 
escamosa del epitcl io dcl saco lagrimal. 

l. Presentación 
• Los dacriolitos sue len ser asintomáticos y se pueden detec­

tar al realizar una DCR. 
• Los pacientes sintomáticos suelen presentarse al final de la 

vida adulta de diversas fonn as incluycndo epífora intermi­
tente. ataques recurrentes dc dacriocisti ti s aguda y disten­
sión del saco lagrimal. 

2. Signos 
• El saw lagrimal está distend ido y es relati vamente firme. 

pcro no está intlamado ni es doloroso corno en la dacriocis­
titis aguda. 

• Puede existir o no re!lujo de moco a la presión . 
3. El tratamiento incl uye masaje, irrigación lagrimal y sondaje: 

la DCR puede ser necesaria en caso de obstrucción completa. 



O bstrucción congénita 

Obstrucción del conducto nasolagrimal 

Qui zá deba denominarse canal izac ión rc trasada del conduclO 
nasolagri mal porq ue se resuelve espontáneamente. El extremo 
ti nal del conducto naso lagrimal (en la válvu la de Hasner) e~ la 
úl tima porción del sislema lagrimal en canalizarse. y la canaliza­
ción completa se produce habitualmenle poco después del nal: i­
mienlo. Sin embargo. hasta el 20% de los ni nos muestran eviden­
cia de obstrucción nasolagrirnal durante el primer añu de vida. 
l. S ignos 

• Epffora y pestanas pegadas del ojo pueden ser constanles o 
intermitentes cuando el nifio liene un resfri ado o una infec­
ción del Iracto respirillOrio superior (Fig. 2.2 1). 

• La presión suave sobre el saw lagri mal prod uce renujo de 
materi al p'urulento por el pun to lagri mal. 

• La daerioc istiti s aguda es poco frecuente (Fig. 2.22) . 
2. El diagnóstico d iferencia l de otras causas congé nitas de 

lagrimeo excesivo incluye atresia del punto lagri mal y fíS lu­
las enlre el saco y la piel. 

NB: Es importante descarta r un glaucoma co ngéni to e n un 
niño con un ojo lloroso . 

Fig.2.21 
Ojo pegajoso debido a canalización rardla del conducto naso lagrimal. 

Fig.2.22 
Dacriocist itis aguda secundaria a canalización tardia del conducto 
nasolagrimal. (Cortesía de R. Welham.) 

3. Trata miento 
ff. E l mffsaje del conducto nasolagrima l aumenta I,t pres ión 

hi drostálil:a y puede romper la obst rucción membranosa. 

• 

Sistema de dre naje lagrimal 

Pil ra reali zar esta maniobra se coloca el dedo índice sobre 
el canalfcu lo común para bloquear el ren uj o a Iravés del 
punto lagrimal y después se aplica masaje fi rmement e 
hacia at r3s. Hay que realizll rlo diez veces en cuatro oca­
siones al día. El masllje debe aeomp;lñarse de higiene del 
párpado: sin embargo, los anlibióticos tópicos deben reser· 
varse para la conjuntivitis bacteriana sobreañadida. que es 
sorprendentemente infrecuente. 

b. El sondaje del sislema lagrima l debe retrasarse hasta la 
edad de 12 meses porque la canalizac ión espontánea ocu­
rre en cerca de l 95% de los casos. El so ndaje real izado 
den lro de los primeros 2 an os de vida lie ne una tasa de 
éxito muy alla. pero después la eficacia di sminuye. El son­
daje debería realizarse bajo anestesia general y preferible­
menle a través de l punto lagrimal superior (Fig. 2.23). El 
fundament o es su perar manual mente la membrana obs­
trU Cl iva e n la válvula de Hasner. Después de l sondaje. 
debería realizarse un a irr igació n con suero fisio lóg ico 
marcado con n uoresceína. Si se puede recuperar n uorcs­
ceína mediall1e aspirado de la faringe. se confi rma e l éxito 
del sondaje. Las gOlas antibióticas dcspués dl: la inlerven­
ción se emplean cuatro veces al día duranle 1 seman a. Si 
después de 6 semanas no hay mejoría, debería repetirse el 
sondaje. Se recomienda la mon itorización endoseópica 
nasal del sondaje. espec ial mente para los sondajes repeti­
dos, para detectar anomalfas anatómicas y garantizar una 
colocación adecuada de la sonda, 

b 

Fig.2.23 
Técnica de sondaje del conducto nasolagrimal. 

4. Resultados. El 90 % de los niños se curan con el primcr son­
daje y otro 6% con el segundo. Los fracasos suelen ser el resul­
tado de anomalías de la anatomfa del conduelO nasolagri ma l, 
quc habitualmente se pueden detectar por dific ultades para el 
paso de la sonda y la poste rior falta de permcabilidad del sis­
tema de drenaje lagrimal cn la irrigación. Si los sínlomas per­
sisten a pesar de dos sondlUes léenieamente sat isfactorios. se 
puede consegu ir la cu ración con inl ubación tempora l con 
tubos tinos de silastie o con di latación con balón del conducto 
nasohlgrimal. Los pacientes quc no responden a estas medidas 
pueden tratarse mediante una De l{ rl:alizada enl re las edades 
de 3 y 4 años, ya que la obstrucción es di stal al saco lagri mal. 
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Dacriocele congénito 

Un dacríoccle congénito (anmiontoccl e) es una wlccción de 
líqu ido am niótico o moco en e l saco lagrimal causada por una 
válvu la de Hasner imperforada. 

l. La presentación es perinatal con una tumefacc ión quística 
azu lada en el área cantal medial o por debajo de el la aeompa­
find a por epffora (Fig. 2.24). 

NB: No debe confundirse con un encefa)oce le, que se 
caracteriza por una tumefacción pulsátil por encima del ten­
dón cantal medial. 

",. 

, 
Fig.2.24 
Amniontoeele. (Corte,ia de R.Welham.) 

Fig.2.25 
Técnica de dacriocisto rrinostomia (ve r texto). 

2. Signos. Un saco lagri mal tenso que inicialmente está lleno de 
moco pero puede infectarse de forma secundaria. 

3. El tratamiento es inicia lmente conservador pero si fracasa 
no se puede retrasar el sondnje. 

Principios de la cirugía lagrimal 

Dacriocistorrinostomío convencional 

Ll DCR convencion,ll está indicada en la obstrucción más allá de la 
abertura medial del canalículo común (es decir. si el sistema eanali­
eular es pcnneable). En principio esta intervención implica la anas­
tomosis del saco lagri mal nla mucosa nasal del meato nasal medio. 

l. Técnica 
a. La mucosa nasa l media se tapona con gnsa c1ástic[l estéri l 

empapada en lidocaína al 2% con adrenal ina al 1:200.000. 
para conseguir la vasoconst ricción de la mucosa. 

b. Se realiw una incisión rceta ve rt ical lO mm medial al 
canto interno. evitando la vcna angu lar (Fig. 2.25a). 

c. La cresta lagrimal an terior queda ex puesta por disección 
roma y la porción superficia l del li gament o pa lpebral 
medi al queda dividida. 

d. El periostio se divide desde la espina en In crcsw lagrimnl an­
terior hasta el fondo del saco y se retirJ hacia delmne. El sneo 
se separa lateralmente desde la fos:l lagrimal (Fig. 2.25b). 

e. Se extirpan la cresta lagrimal arllerior y el hueso de la fosa 
lagrimal (Fig . 2.25c). 

f. Se introdu ce una sonda I;: n el 5[1CO lagrinwl a trnvés del 
cana!ículo in ferior y se reali:w una incisión «en forma de 
H» en el saco parn crear dos col gnjos. 

g. Se rcnliza una incisión vert ical en la mucosa nasal para 
crear un colgajo anterior y otro posterior (Fig. 2.25d). 

h. Se suturan los colgajos posteriores (Fig. 2.25e). 



i. Se suturan los colgajos anteriores (Fig. 2.25f) . 
J. Se resut ura el tendón cantal medial al periostio y se cierra 

la incisión de la piel con sutura de puntos sue ltos. 
2. Los resultados en manos expertas son excelentes. con una 

tasa de éxito superior al 90%. 
3. Las ca usas de fracaso son un tamaño y una posición inade­

cuados del oSliulII, no reconocimiento de obstrucción canali­
cular común . cicatrización y «síndrome del reservorio». en el 
que la abertura qu irúrgica en el hueso lagrimal es demasiado 
pequeña y demasiado alta. Por lo tanto, existe un saco lagri­
mal dilatado lateral y por debajo del nivel de l borde inferior 
del 051iulI1. en el que se acumulan las secreciones, que no pue­
den acceder al oslium y desde al lí a la cavidad nasal. 

4. Las posibles complicaciones ineluyen cicat ri zación cutá­
nea. lesión de las estructuras ca ntales mediales. hemorragia. 
ce lu litis y rinorrea de lfqu ido cefalorraqu ídeo. s i se ent ra de 
fo rma inad\'ert ida en el espacio subaracnoideo. 

Dacriocistorrinostomía endoscópica 

La DCR endoscópica puede plantearse para la obstrucción más 
allá de la abert ura medial del canalícu lo com ún . especialmente 
después de haber fracasado la DCR convencional. El procedi ­
miento se puede llevar a cabo bajo anestesia general (sin hipoten­
sión) o anestesia local. Las ventajas sobre la DCR convencional 
inc luyen la falta de incisión cutánea. un período de intervención 
más breve. menor riesgo de interferir con el mecani smo fisiológi ­
co de bombeo lagri mal. pérdida de sangre minima y ausencia de 
riesgo de rinorrea de líquido cefalorraqufdeo. 

l. T écnica . Se pasa un tubo ligero a través del punto lagrimal y 
el canalículo al interior del saco lagrimal y se observa la cavi­
dad nasal con un endoscopio. El resto del procedimiento se 
lleva a cabo desde el interior de la cavidad nasal. 
a. Se separa la mucosa que rec ubre el proceso frontal del 

maxilar. 
b. Se extirpa una parte del proceso nasal del maxi lar. 
c. El hueso lagrimal se separa en trozos. 
d. Se abre el saco lagri mal. 
e. Se pasan tubos de silicona a través de los puntos lagrima­

les superior e inferi or a través del ostil/m y se atan dentro 
de la nari z. 

2 Resultados. La tasa de éxito es aproximadamente del 85%. 

Dacriocistorrinostomla con endolóser 

Se reali za con láser holmio: YAG, y es un procedimiento rápido 
que se puede llevar a cabo bajo anestesia local. Por lo tanto. está 
especialmente indicado en pacientes ancianos. La tasa de éxito 
es tan sólo aproximadamente del 70%. pero no a]¡era la anatomía 
norma l y, por lo tanto, no perj udica una posterior intervención 
quirúrgica en caso de fracaso. 

Tubo de Lester Jones 

Se inserta un tubo de Lester Jones cuando no existe fu nción 
canalicular, deb ido a una obstrucción infe rior a 8 mm desde el 
punto lagrima! o a un fallo de la bomba lagrimal. 

Sistema de drenaje lagrimal 

a. Se realiza una DCR hasta llegar a suturar los colgajos poste­
riores. 

b. Se corta la carúncula parcialmente. 
c. Se realiza una incisión punzante con el estilete de Gracfe en un 

punto ~ ituado unos 2 mm por detrás del canto intemo (bajo la 
carúncula anterior) en dirección mcdial. de fo rma que la pu nta 
del estilete emerja justo por detrás del colgajo anterior dd saco 
lagrimal (Fig. 2.26a). 

d. El tracto se agranda lo suficiente con un microtrépano para 
perm itir la introducción de un tubo de politeno (Fig. 2.26b). 

e. La incisión se sutura como en el caso de la DCR. 
f. Después de 2 semanas se susti tuye el tubo de politeno por uno 

de vidrio. 

Fig.2.26 
Técnica de inserción del tubo de Lester Jones (ver texto). 

Dacriocistoplostio con balón 

Puede ser un tratamiento pri mario satisfactorio para adultos ton 
obstrucción parcial de! conducto nasolagri mal que no muestran 
signos de infección crónica. 

. Infecciones de las vías 
lagrimales 

Canaliculitis crónica 

La canalicu litis crónica es un trastorno infrecuente causado habi­
tuahnente por Aclinolllyces que es una bacteria anaerobia gram­
pos itiva. Aunque un divertícu lo o una obstrucción de l canalículo 
pueden favorece r el crec imiento de bacterias llnaerobias secu n­
dario a estasis. en la mllyoría de los casos no se encuentra un fac­
tor predisponente . 
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l . La presentación es con epífora unilalcm] asociada con una 
conjuntivitis mucopurulcnI:t crónica que no responde al tr.lIa­
miento convencional . 

2. Signos 
• Infl amación pericana! ¡eular caracteri zada por cdc m¡¡ del 

canalícu lo (Fig. 2.27) Y un punto I¡¡grimal «slIpurarHe), que 

~ ve mejor con la lámpara de hendidura (Fig. 2.28) . 
• La compresión de los canulículos con una vari lla de cristal 

da lugar a la salida de concreciones foonadas por gránulo!> 
de azufre (Fig. 2.29). 

NO: Al contrario que la da triocisti ti s. no existe obstrucción 
del conducto nasolagrimal,distensión del saco lagrimal o infla· 
maciÓn. 

3. Tratamiento 
a. Inicialmente se pueden probar ulltibióticvs tópicos como 

ciprofloxacino cada 6 horas durante 10 días. aUIl(luc mm­
mente son curativoS. 

b. El uatmnicnto más efcctivo es la calloliculolomía (Fig. 
2.30), en la que se reali" .. 1 unll incisión lineal en el lado con-

Fil. 2.27 
Edema del conducto lagrimal superior en una canaliculitis crónica. 

Fil. 2.28 
Supuraci6n del punto lagrimal en una canaliculitis crónica. 

Fig.2.29 
Expresión de concreciones en una canaliculitis crónica. 

Fig.2.)0 
Exposición de concreciones grandes después de canahculotomia 
en una canaliC1J litis crónica. 

juntival de l canalfculo. aunque en ocasiones pu<-'de ocasionar 
cicatrización e interferencia con la fu nción camllicular. 

Dacriocistitis 

L.1 infección del saco lagri mal suele ser secundaria a la obstruc­
c ión de l conduc to nasolllgrima l. Puede ser aguda o c rónica y 
habitualmente está eauS.!lda por esta fi lococos. 

Docriocistitis aguda 

l. La presentación es un dolor de inicio subagudo. enrojeci­
miento y tumefllcc ión en el cu nl o medi a! y epífora. 



2. Signos. Una tumefacción muy sensible. roja y a tensión en el 
canto medial que puede asociarse con celuli tis preseptal en 
los casos graves (Fig. 2.3 1) . 

3. Tratamiento 
a. EI/ra/amiellto illicial incluye la aplicación de ca lor local 

y antibióticos orales corno tlucloxaeilina. 

N8: No deben realizarse la irrigación ni el sondaje. 

Fig.2.l1 
Dacfiocistit is aguda. 

h. Incisión y drenaje . La infecc ión se puede extender a veces 
fuera del saco y producir un absceso en los tej idos blandos 
perilagrimales (absceso lagri mal). Si se acumula pus y hay 
riesgo de drenaje espontáneo (Fig . 2.32). hay que conside­
rar la incisión y el drenaje. Sin cm bargo. esto tit:ne el ries­
go de desarro ll ar una fístul a lagrim<ll. que puede ~erv i r 

como vía para las lágrimas desde la lu z del saco lagrimal 
hasta la superficic cutánea. 

c. La DeR sue le ser necesaria dcspués dc que la infecci ón 
aguda se ha controlado y no debe re trasarse por el riesgo 
de in fecció n recurrente. 

Dacriocistitis crónica 

1. La presentación es con epifora. que puede asoc iarse con 
una conjuntivitis uni lateral crónica o recurrente. 

Sistema de drenaje lagrimal 

2. Signos. Una tumefacción indolora en el canto interno que 
está causada por un mucocele (Fig. 2.33). Puede que no haya 
una tumefacción ev idente. au nque la pres ión sobre el saco 
suele dar lugar al re l1ujo de materi al mucopurulemo a través 
de los canalículos (va Fig. 2.10). 

NR: Suele ser prudente retrasar la cirugía ocular hasta 
haber tratado la infección lagrimal. debido al grave riesgo 
de endoftalmitis. 

3. El tratamiento se realiza medi ante De R. 

Fig.2.ll 
Mucocele. 
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Fisiología aplicada 

Las glándulas lagrimales principales producen alrededor del 
95% de l com ponente acuoso de [as lágr imas, y [as glánd ul as 
lagrimales accesorias de Krause y Wolfring producen el resto . La 
secreción de lágrimas tiene un compo nente basal (de reposo) y 
Olro mucho mayor renejo. La secreción rcneja deriva de la csti ­
mu lación sen sori al conjuntival y corneal su perficiaL o es el 
resu ltado de la desaparición de lágrimas y la formación de un 
área seca o de infl amac ión conjuntiva!. Está disminuida por la 
anestesia tópica. Aunque en el pasado la secreción básica se atri­
buía a las glándulas lagrimales accesorias y la secreción reneja a 
las glándul as lagrimales principales. actualmente se cree que 
toda la masa de tejido Illgrimlll responde como una un idad . L¡¡ 
pclículll prccorncal dc lágrimas consta de tres capas : (a) lipídiC(j, 
(b) acuosa y (e) lIIucínica. cada una de el las con funci ones se pa­
radas. aunque con interfases poco definidas (Fig. 3.1). 

f---- Mucínica 

Fig.J.1 
Las tres capas de la película precorneal de lágrimas. 

Capa lipídica externa 

Es scgregada por las ghíndulas de Meibomio. 

l. Funciones 
• Retrasar la evaporación de la capa acuosa de la pelícu la de 

lágrimas. 
• Disminuir la tensión superficial de la película de lágrimas. 

Esto. a su vez, lleva agua adentro de la película de lágrimas 
y hace más gruesa la capa acuosa . 

• Lubrificar los párpados mientras pasan sohre la superficie 
del globo ocu lar. 

2. La d isfunción de esta capa puede dar lugar a un ojo seco por 
evaporación . 

Capa acuosa media 

Es segregada por las g lándulas lagrimales y está formada por 
proteínas. e1cetroli tos yagua . 

l. Funciones 
• Sumini strar oxígeno atmosférico a l epite lio eorneal avascular. 
• Función a nt ibacteriana dehida a la presencia de prote ínas 

en las lágrimas como IgA. lisozima y laetoferrina. 
• Eliminar cualquier irregu laridad mínima de la superficie 

corneal anterior. 
• Lavar y e liminar desechos y estímulos nocivos y permitir el 

paso de leucoci tos después de la lesión. 
2. La deficiencia de esta capa puede dar lugar a un ojo seco por 

hiposecreción . 

Capa interna de mucina 

Es segregada por las célu las caliciformes conjunl ivales. las crip­
tas dc Hen lc y las glándulas de Manz. 

l . Funciones 
• Humidificar la córnea al convertir al epitelio corneal de una 

superficie hidrofóbica a otra hidmfí1ica (Fig. 3.2, derecha) . 

• Lubrificación . 
2. La deficiencia de esta capa puede ser un signo de un estado 

hi posecretor o de evaporación (Fig. 3 .2. izquierda). 

Mícro-

Fig.J.2 
Función de la capa de mucina. (Izquierda) en la deficiencia de 
mucína la capa acuosa (azul) no puede humedecer el epitelio 
corneal; (derecha ) una cantidad normal de mucina (rojo) pennite 
la humidificación del epitelio co rneal por la capa acuosa (azul) . 

La ¡x;lícul¡¡ de lágrimas se extiendc mecánicamentc sobre la super­
ficic ocu lar por un mecanismo de parpadeo controlado neumlógi­
camente, y después de un pcríooo de tiempo es eliminada mediante 
e l sistema de drenaje nasolagrimal. Los tres factores necesarios pam 
la recupemción efectiva de la superlicic de la ¡x;lícula de lágrimas 
son: (a) reflejo de parpadeo nomral. (b) congruencia ell/re la .fuper· 
ficie ocular ex/crna y los párpados y (e) epiTelio corneal nomla!. 

Causas 

Los térm inos «ojo seco» y «queratoconjuntivitis seca» (QCS) 
son sinónimos . Las dos principa les categorías son : (a) hipose­
eretora, que puede ser Sjogren o no Sjogren. y (b) el'aporaTÍI¡a. 
aunque las dos no son mutuamente e",cluyentcs. 
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QCS hiposecretoro Sjogren 

El s índrome de Sjogrcn es un proceso inflamatorio mediado por 
citocinas y receptores que afecta a los áci no!<> y los conductos de 
las glándulas lagri males. dando lugar a una hiposecrcción grave 
con e l resultado de afectación de la superficie ocular. 

l. El síndrome de Sjogren prima rio se caracteriza por la 
prese ncia de bocn seca (xcroslomía) y anticuerpos que indi­
can una ]h1 togcllia :Jutoinmu llc. 

2 . El síndrom e de Sjogren secundario ~ camclcriza por un 
trastorno autoi nmunc sistémi co dcl lcj ido conect ivo como 
nr1ri tis rcumatoidc. lupus eritematoso s i~ l éll1ico. esc lerosis s is­
témica. dermato rn iosil is y po lirn iositis. cnfcnnedad mixta del 
tej ido conectivo. policondf¡ t ¡ ~ rt.'CulTcntc o c irrosis biliar pri ­
maria, además dc I ()~ signos del síndrome de Sjügrcn pri mario. 

QCS no Sjogren 

l. La prima ria relacionad a co n la e d ad es la rmh frecueJl(c. 
2, D e strucció n d e l tejido lagrimal por un tumor o una inna­

mación (p. ej .. seudotumor. enrermedad ocular tiroidea y sar­
coidosis). 

J . Ause ncia d e g lá ndula lagrimal después de ex ti rpación 
quinírgica: raramente congénita. 

4. O bstrucció n d e 105 co nd uc tos de la glándula lagrimal 
como resultado de c icatri zaci6n conj untival grave (p. ej., pe n­
I¡goidc c icatricial y tracom:I). 

S. l esiones ne u rológicas como la d isautonomía fmn ilia r 
(síndrome de Ri ley-Day). 

QCS evaporativa 

l . La d eficiencia de lipidos sue le ser &ccundm;a a disrunción 
obstrue ti va de la ghíndula de Meibomio (¡'erCapítulo 1). 

2. Re co be rtura de fe ctuosa d e la supe rficie del ojo por 1:1 
pelícu la lagrimal como resultado de una congruencia a ltemda 
entre e l párpado y el globo acu lar o un parp<ldeo ddectuoso. 

Signos clínicos 

Síntomas 

Los síntomas más comunes son irritación. sensación de cuerpo 
ex traño. quemazón. prese ncia de sec reción mucosa fi brosa y 
visión borrosa trans itoria. Otros ~íntomas menos frecuentes son 
picor, rotofobia y sensación de cansancio o pesadez en los pár­
pados . Los pacientes con quera tit is fi l a lll c n t o~a grave ("e r más 
ade lante) pueden quej arse de dolor grave que aparece a l parpa­
dear. Sorprendentementc. los pacientcs muy pocas veces se que­
jan de tener los ojos M!cos. aunque algu no~ refieren una r,lha de 
lágrimas relacionadas con emoc iones o uml respuesta defici en­
tC cuando pelan cebollas. Los ~ íOlomas de QCS suelen exacer­
barse por la exposición a condic iones asociadas con aumento de 
la evaporación lagri m¡¡ 1 (p. ej .. a ire acond iciorwdo. vi ento. cale­
facció n ce ntral) o la lect ura pro longada. cuando el re nejo de 
I)a rpadeo es tá d isminu ido . Los s ílllomas pueden mejorar a l 
cerrar los ojos. 

Anomalías de la película lagrimal 

l . UY.. fil amentos de m oco y 105 desec hos son un s igno ])re­

COl.. En e.l ojo normal. :1 medida que la lágrima disminuye la 
eapu de mucina!;C contamina con 1ípidos pero es lavada 'j el i­
min"da. En el ojo seco. la mucina contam in:lda con lípidos se 
aculllula en la película de lágrim¡ls y tiende a moverse con cada 
)Xlrpadeo. L I mucina también tiene la interesante propiedad de 
secarse muy nípidarnclIle y rehidratarse muy lentamente. 

2. El m e nisco lagrima l m a rgina l es una lIledida simple del 
volumcn acuoso en la película lagrimal. El menisco normal 
v:lría de a ltura cntre 0.1 y 0,5 mm 'j forma ulla banda convexa 
con un borde superior regular. En 1<1 QCS el menisco lagrimal 
se vuelve CÓnca\'O. irregular, delgado (Fig. 3.3) o está ausente. 

J . La presen ci a d e e spu m a en la películ a lagrimal o a lo 
largo del borde palpehr:d ~e produce en la disfunción de la 
glándula de Meibomio (rer Fig. 1.33). 

Fia:. J.J 
Erosiones epi teliales puntlformes inferiores teñidas 
coo f100rescelna y un delgado menisco marginal de lágrimas 
en una queratoconjuntiYitis seca. 

Queratopatio 

1, Erosio nes e p it e lia les pu ntifo r mes que afectan a la c6r­
nea infe rior (I"t'f Fig. 3.3). 

2. Filam e ntos que constan de pequeñas bandas de moco en 
for ma de co ma, ali neadas con e l epi te lio 'j u lli da~ por un 
extremo a la ~upcr ficie corneal (Fig. 3.4): el extremo no unido 
se lI1ue\'e con cada parpadeo. 

J . Placas d e m oco que con~ t :t n de pcquenas lesiones epite]i:t­
les ~elll i{ ran~paren tes. blancas o gri ~es , li geramente e le'-'lldas 
y de diversas fomlas y tam:l iíos. E~tán compuestas por moco. 
célullls epiteliales y mate ria l protcináceo 'j lipoideo. Suclcn 
verse asociada s con fi lamemos eornea les y ambos se liílCIl 
con rosa de Bengala (Fig. 3.5). 

NB: Hay que reco rdar que un ojo seco predispone a que­
rat it is bacteriana y ulceració n estéril, que pueden ocasionar 
perfo ración (Fig. 3.6). 

= 



Fig.l." 
Fi lamentos corneales. 

Fig, 1,5 
Placas de moco y algunos filamentos tenidos con rosa de Bengala. 

Fil,1.6 

Ojo seco 

Pruebas especiales 

Tiempo de rotura de la película lagrimal 

El tieml)() de ro tura (TR) de la pcl feula lagri nwl es un índice de 
la eSlabilidad de la pe lícu la preeorneal de lágrimas. Se mide de 
la ~iguicnle forma : 

a. Se inMila nuoresceína en el fondo del saco inferior. 
b. Se pide al "'Icienle que parpatk-c varias veces y se detenga. 
c. Se examin<l la película de lágrimas con un haz de luz amplio 

y un li ltro azu l caballo . Después de un intervalo de tiempo, 
ap.1 rt'Ccr.ín zonas o líneas negras (lue indican la formación de 
áreas M:ClIS (Fig. 3.7). 

Fil. 1.7 
Una zona seca causada por interrupción de la película lagrimal. 

El TR es el imcrvalo en tre el ú l1 imo parpadeo y la aparic ión de la 
primera área seca distribuida al aztl r. El desarrollo de áreas secas 
s iempre en la mi sma locali zac ión no debería tenerse en cucntn 
porque eMá causado por una anomalfa local de la superficie cor-

(a) Perforación corneal en una quera toconjuntlvit is seca: (b) el mismo oio tenido con f1u orescelna. 
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nea l y no por la inestabilidad inl rínSl.'Ca de la película lagrim:.I . 
Un TR inferior a 10 segundos es anormal. 

Rosa de Bengala 

Es un colonmle con a linidad por las células epitel iales muertas O 
desvita lizad3s y el moco. Tiñe la conjuntiva bulbar ex puesta. lo 
que da lugur a un plllrón de ¡i nción ,rpico en la QCS cons istente 
en dos triángulos con sus bases en cl limbo (Figs. 3 .8 y 3.9). Los 
fil amentos y las placas comeales también se muC<;lrJ Il de forma 
mucho m(is clara con el colorante. Un inconveniente del rma de 
Bengala es que puede c, lll ~a r irri l¡l(; ión ocul ,. r. que puede uurllr 
hasta I día. espec ialmente en los ojos grave mente sccos. Pura 
minimizar h. initaci6n. debe emplc¡lrsc una gO!:1 muy pequeñn. 
pero no debe ut ilizarse un anestésico tópico ante,\o de la inSl ila­
ción porqlle puede inducir un resultado fa[samC!HC po~ itivo . 

Fig.l.8 
Tindó n suave de la conjuntiva con rosa de Benga[a. 

Flg.l.9 
Tindón extensa de la conjuntiva con rosa de Benga[a. 

Prueba de Schirmer 

Es úti l cuando el exmnen con lámpara de hendidura no muestra 
i>ignos de QCS y persiste la sospechu e!fniea de de lic iene ia ¡Ieuo­
!'N1 . La prueba se rea1i7 .. 1 midiendo [a camidad de humedad en un 

papel de liltro especial (W hll tman n.o 4 1) de 5 mm de lIIlcho y 
35 mm de largo. La prueba puede practican.ccon o sin [ .. instila­
ción previa de un anestésico lópico. En [eOrfil. cuando se reali za 
sin anestésico (Schirmer 1) mide [a secrec ión IOtal. basal y relle­
ja. micntras que con illlestésico (Schirmer 2) mide sólo la sccre­
c ión basa l. Sin embargo. en la práctica. aunque la anestesia tópi­
ca reduce la cant idad de secreción ren ej a. no [a el imina por 
comp leto. La prueha se realiza de [a s iguiente fo rma: 

a. El ojo se seca suavemente. 
b. El papel de fi lt ro ~e dobla 5 mm en un extremo y se inserta en 

[a un ión ent re los te rcios medio y externo del párpado infe· 
rior. procurando no tocar la córnea. 

c. Se pide al paciente (lile mantcng:l los ojos abienos y que par· 
padee Ilomlahnente (Fig. 3. 10). 

d. Después de 5 minutos. e l pape l de li ltro se retira y ~e mide la 
cantidad de humedad . 

• 

Un resul tado normnl es por enc ima de [5 mm sin anes tes ia y 
ligeramente menos con anestesia . Entre 6 y 10 mm es un valor 
lími te y por debajo de 6 mm indica a rectación de la secreción. 

Tratamiento 

Los pri ncip,lles objetivos del trat:uniento de la QCS son a livi ar 
las molestias, proporc ionar una superfic ie ópt ica suave y preve­
nir la lesión corneal c..'\t ructural. Se pueden usar una o más de las 
medidas s iguientes s imul táneamenle. 

Conservación de las lágrimas existentes 

l. Reducción de la t e mpe ratura de la habitación . evitan· 
do la calefacción cent ra l, pum minimiZ:lr la evapor:lción de 
las lágrimas. 



2. Se pueden probar los humidificado res en la habitación. 
pero con frecuencia son decepcionantes porque el aparato es 
incapaz de incrementa r de forma sign ifi<:ativu la humedad 
relativa de una habita<:ión de tumuño m¡;:dio. Se puede conse­
guir un aumento temporul locu l de lu humedud con CálllUruS 
de humedad oculares. 

3. Puede ser útil una pequeña tarsorrafia lateral para dis­
minuir el área de la hendidura interpalpebraL 

Sustitutos de lógrimas 

l. Gotas 
Preferib lemente no deben tener conservantes. por la especial 
tendencia a la toxicidad de estos ojos. 

• Hidromelosa 
• Alcohol polivinílico 
• Hialuromito sódico 
• Cloruro sódico. 
• Povidona 

/1.'8: El principal inconveniente de las gOtaS es su brevedad 
de acción y el desarrollo de sensi bi lización al co nservante 
(p.ej.,cloruro de benzalconio, tiomersal). Esto último se puede 
evitar empleando una preparación sin conservantes. 

2. Los geles constan de carbómeros. En generul. son preferibles 
a las gotas porque se instilan menos frecuentemente. 

3, En el momento de acostarse se pueden emplear pomadas 
que contienen acei te minerullubricante. 

Agentes mucolíticos 

En forma de gotas dc aceti lcistcína al 5% pueden ser útiles en 
pacientes eon fi lamcntos y placas mu<:osas <:ornea les. Se em­
pican cuatro veces al día y pueden causar irrita<:i6n después de su 
instilación . La aeetilcistcína también resu lta malol iente y ti ene 
una vida limitada en la ampolla, por lo que s6lo puede empicar­
se durante 2 semanas. 

Reducción del drenaje lagrimal 

La oclusi6n de los puntos lagrimales mantiene las lágrimas natu­
rales y prolonga el efecto de las lágrimas artific iales. Es de gran 
valor en pacientes con QCS gruve. espec ialmcnte cuando se aso­
cia con toxicidad por los conservantes. 

1. La oclusión temporal de los puntos lagrinwles puede 
conseguirse con la inserción en los canalículos de tapones 
de colágeno disponibles comercialmente. El princi pal obje­
tivo dc la oclusi6n temporal es ev itar la epffora que ocurre 
después de una ocl usi6n permanente. Inicialmente se oclu­
yen los cuatro puntos lagrimales y el pacicnte cs rcvi sado al 
cabo de I semana . Si se ha inducido epífora. se ret iran los 
tapones superio rcs y el pacicnte se examina de nuevo al 
cabo de utra semana . Si está asintomático, los tapones pue-

Ojo seco 

den re tirarse y los ca nalícu los inferiores se ocluyen perma­
nenteme nte. La odusi6n temporal puede lI evurse u cubo 
también con láser de urgón. 

2, La oclusión a largo plazo reversible que dura varios 
meses se puede consegu ir con tapones de si licona. Los posi­
bles problemas incl uyen extrusión. formac ión de granu loma 
y migración distal que causa inllamación . 

3. La oclusión permanente debería realizarse solamente en 
pacientes con QCS grave y v,alores repetidos de la prueba de 
Schirmer de 2 mm o menos. No debería hacerse en pacientes 
que prcsentan epífora dcspués dc la oclusi6n temporal dc s610 
los puntos lagrimales inferiores. También debería cvitarse la 
oc lusión permanente en pacientcs jóvcnes ya que su produc­
ción de lágrimas tiende a tlu<:tuar. Una oclusión permancnte 
se consigue dilata ndo primero e l punto lagrimal de forma 
vigorosa. y <:aJcntando después suavemente durante I segun­
do el revestimiell10 mucoso de l canalfeu lo proximal con un 
<:auterio suave (Fig. 3. 11). Después de la oc lu sión con éxito 
de los puntos lagrimales. es importante buscar la presencia de 
signos de recanaJización. Tam bién es importante tratar cual· 
quier trastorno asociado como blefariti s crónica y superi nfec ­
ción antes de la oclusión. 

Fig,3.11 
Oclusión permanente det punto lagrimal. 

Otros opciones 

l. La ciclosporina tópica (0.05 a 0.1 %) es un nuevo mcdi<:a­
mento seguro. bien tolerado y efectivo quc redu<:c la inllama­
ción mcdiada por <:é lu las del tej ido lagrimal. 

2. La metilpre dnisolona en colirio (0,5 - 1 %) es útil en pe­
rfodos cortos para mejorar el componell1e inllamatorio del ojo 
seco. 

3. Los agentes colinérgicos orales como la pilocarpina son 
muy efcdivos para al iviar la xcrostomía. y aproximadamente 
el 40% de los pa<:ientes con QCS también obtienen al ivi o con 
su empleo. 
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. Introducción 

Anatomía aplicada 

Subdivisiones 

l. Palpebral. que empieza en la unión mucocutánea de los bor­
des palpcbrales y está firmeme nte adherida a las láminas tar­
sajes. 

2. Del fondo de saco. que está suelta y es redundante de fo rma 
que se hincha fáci lmente y se distribuye en pliegues. 

3. Bulbar, que cubre la esclerótica anterior. La estroma de la 
conj un tiva bulbar está unida de for ma laxa a la c:íps ul a de 
Tenon subyacente. cxccpt o en el lim bo. donde la un ión es 
firme. 

Histología 

1, El epitelio conjuntival tiene entre dos y cinco capas celula­
res de espesor. Las células basal es son cuboidales y evolucio­
nan hacia célu las pol iédricas aplanadas a medida que se acer­
<:an a la superfici e. Con la exposición crónica y el secado el 
epitelio puede qucratinizarse. 

2. La estroma (s ustancia propia) consta de tejido conect ivo 
ri<:amente vascul arizado, que está separado del ep itelio por 
una membrana basal. La eapa superficia l adenoidea no se 
desarrolla hasta aproximadamente los 3 meses después del 
nacimiento. y de ahí la incapaci dad del recién nacido para 
producir una reacción conjuntival fo licular. La capa fibrosa 
más gruesa profunda se continúa con las láminas tarsales y 
pertenece a los tejidos subco njunt ivales más que a la con­
juntiva. 

Glándulas 

1. Glándulas secretoras de mucina (Fig . 4.1) 
a. Células caliciformes. que están localizadas en e l epitelio 

y son más densas en la zona infcronasal. 
b. Criptas de Henle . que están localL>:adas a lo largo del 

tercio superior de la conjuntiva tarsal superior y a lo largo 
del tercio inferi or de la conjunti va tarsal inferior. 

c. Glá"dulas de MatiZ , que rodean el limbo. 

/\'8: Los trastornos destructivos de la conjuntiva como el 

penfigoide dcatricial suelen lesionar los secretores de mucina. 

mientras que los trastornos inflamatorios crónicos pueden aso· 

ciarse con un incremento del número de células caliciformes. 

2. Las glándulas lagrimales accesor ias de Krause y \Volfring 
están localizadas profundamente en la sustancia propia. 

Conjuntiva 

Conjuntiva del fondo - __ ... ~ 
de saco 

Conjuntiva bulbar ___ y , Células ca liciformes 

Con juntiva palpcbral---,!~· 

~> __ Glándulas de Manz 

~f-----. '""'"''' de Wolfring 

..,L ____ Criptas de Henle 

Fig.4.1 
Anatomía de la conjuntiva y sus glándulas. 

Evaluación clínica 

Los signos clín icos que se deberían tener en cuenta en el diag­
nóstico diferencial de la inflamación conju ntival son : (a) síllto­

lilas. (b) secreción, (<:) reacción conjuntiva/ . (d) membranas y (e) 
linfadenopmía. 

Síntomas 

1, Los síntomas inespecíficos son lagrimeo. irritaóón. esco­
zor, quemazón y fotofobia. 

2. El dolor y la sensación de cuerpo extraño sugieren una afec­
tación eorneal asociada. 

3. El picor es el síntoma guía de la conjuntivitis alérgica aunque 
puede darse también en la blefaritis y la queratoconjuntivitis 
seca. 

Secreción 

La secreción está compuesta por el exudado que se ha filt rado a 
través del epitelio conjuntival desde los vasos sanguíneos dilata­
dos. Sobre la supertic ie de la conjuntiva se acumulan diversas 
cantidades de restos epiteliales. moco y lágrimas. La secreción 
puede ser acuosa. mucopurulenta o francamente purulenta. 

l. La secredón acuosa está compuesta por un exudado seroso 
y una cantidad variable de lágrimas segregadas de forma 
refleja. Es típica de las inflamaciones virales agudas y de las 
inflamaciones alérgicas agudas. 

2. La secreción mucoide es típica de la conjunti vitis vernal y 
de la qucratoconjuntivitis seca. 
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l. La secrL"Ción purulenta ocuITC en las infccciones oocterianas 
agudas graves. 

4. La secreción mucopurulcnta ocurre en las infecciones bac· 
teri:Ullls leves y por Chlalll)"tlia . 

Reacción conjuntival 

l . La inyección conjuntivaJ suele ser máxima en los fondos 
de saco. Un:l conjuntiva de color rojo intenso y aterciopelada 
sugiere una etiología bart(' ri¡¡n¡¡ (Fig. 4.2). 

2. Las hemorragias subconjuntivales suelen ocurrir en las 
infecciones virdles. aunque pueden estar presentes en la con· 
jumiviti s baclCriana secu nd:tria a StI"Cp tococ("u.\· jJllelllllv ni(l(' 

y H(l l!lIlOp/¡il lls {/l'8Y/Jli lls (Fig. 4.3). 
l. El e d ema (qucmosis) puede ocurrir cuando la conjuntiva 

esti\ gravemente infl amada. La exudación de lfquido rico en 
proteínas a truvés de las paredes de los vaso~ san guíneos 
lesiolllldos produce una innamación translúcida de la conjun· 
ti va. Pueden [a rmarse grandes pliegues redu ndantes en los 
fondos de saco (Fi g. 4.4). Y en los casos grave~ la conjuntiva 
quemótica puede prOlrui r a través de los párp:ldos cerrado~. 

FIg.4.2 
Inyección conjuntival en una infección bacter iana. 

Fil. 4,] 
Hemorragia subconjuntival. 

Fil. 4,4 
Quemosis grave. 

4. Lot cicatrización puede indicar lrucoma. penfl goide ciC:ltri­
dal ocu lar, conjuntivitis mópica '1el uso prolongado de medi­
ctllllentos t6picos (Fig. 4 .5). 

S. Reacción folicular 
a. Cvmposici6n . Los folí¡;u los son focos subcpitcliales de 

hipcrplasia dC'ltejido li nfoide dentro de la estroma '1 se 
a~ian con vasculari/ .. ación accesoria. 

b. Sig ilOS (Fi g. 4.6) 
• Lesiones múltiples. d i~re tas y ligeramente elevadas que 

recuerdan a pequeños gr:lnos de arroz. más prominentes 
en los fondos de ~aco . 

• Cada folículo está rodeado por un pequeño vaso sangu f­
neo. y el tamaño de cada le:.ión. que puede osci lar entre 
0 ,5 y 5 mm, está relacionado con la gravedad y la dura­
ción de la inflamación. 

• A medida que el folículo aumenta de lamano. los vasos 
acompañantes son dcspla7,.ados periféricamcme. apare­
ciendo eventualmente C0ll10 una cápsul a vasc ular que 
incluye la base del folícu lo. 

c, Las cal/sas son infecciones por virus o ClllmllJdia. sfndro­
me oculoglandular de Parinaud e hipcrsen.'> ibi lidad a lu 
medicación tópica. 

Fil, 4.5 
Cicatrización conjuntival. 



FII · .. ·6 
Follculos conjuntivales. 

NIJ: Los folículos asintomáticos en niños (foliculosis) no 
tienen importancia clln ica. 

6. La reacción papilar es ¡nespecífi ca y. por lo ¡amo. de menor 
valor dillgnóstico que la respuesta fo licular. 
4. Composición 

• Epitelio conjuntival hiperplásico en fonna de numerosos 
pliegues y proyecciones. con vasos centrales y un infil · 
trado difuso de células innarnalorias crónicas. incluyen­
do linfoci tos, célu las plasmáticas y cosi nófi los. 

• Las papilas pueden desarrollarse sólo en la conjuntiva 
palpebrnl y en la conj untiva bulbar en cl li mbo. donde el 
epitelio co nju nt ival que lo recubre está unido a las 
estructuras subyacentes por seplos fibrosos. 

b. SigilOS (Fig. 4.7) 
• Las papila~ se yen con más frecuenein en la conj untiva 

palpcbral superior como un patron parecido a un mosai­
co de áreas hiperémicas poligonales elevadas scp.1rada~ 
por canales más pál idos. 

Fi,. 4.7 
Papilas COIljuntiY'ales. (Corte¡j¡ de C. 8arry.) 

Conjuntiva 

• El cent ro fibrovascu lar produce un a~jX'Cto parecido a un 
gloméru lo al alcanzar la superficie. 

• Con la in t1amaci 6n prolongada, los septos fi brosos que 
sujetan las p..1pi las a los tej idos subyacentes pueden rom­
perse dando lugar a la conflue ncia de las papilas o a SU 

aumento de tamaño. 
• Los últ imos cambios incluyen hial inización superficiill 

de la estroma y formación de c riptas que contienen célu­
las ca liciformes cntre las papilas. 

NB: El aspecto del borde superior normal de la lámina tar­
sal (inferio r cuando se evie rte) puede parecerse a papilas y 
fo lículos y, por lo tanto. no debe emplearse como un signo cli· 
nito (Fig, 4.8). 

C. Las COllsas:.on blefaritis crónicu, conj untivit is a lé rgica y 
bacteriana, uso de lentes de contacto, queratoconjuntivitis 
límbica superior y s índrome de los p..1.rpados laxos. 

FiZ·4.B 
Aspecto normal de la cara medial de la c:onjuntiva palpebral 
su~or. 

Membranas 

l . L 1tS se udom e mbra nas cons tan de exudado eoagulado 
adherente a l epitelio conjuntival infl amado . Es característico 
que se puedan re t irar fkilme nte dejando el epitel io intac to 
(Fig. 4.9). Las C¡IU S1t S son infección grave por :l(lenov iru~. 

in fecc ión gonocóc iclt, conj untivi t is Icñosa y síndrome de 
Stevens-Johnson. 

2. Las me m branas ve r dader as se forman cuando el ex uda­
do inflamatorio atraviesa las capas superfi cia les del epite lio 
conjuntivaL Los imemos de eli minur la membrana se pue ­
den acompañar de desgarro del e pite lio y sangrado. Las 
princ ipales cam.as son infecciones por StreptococCIM fJ)'()[;(" 

I1I!S y la d ifteri a. 
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Fig. 4.9 
Retirada de una seudomembrana conjuntiva!. (Cortesia de J- Dart-) 

Linfadenopatía 

El drenaje linfático de la conju ntiva se realiza hacia los ganglios 
prcauriculares y submandibularcs. que corresponden a l drenaje 
de los párpados (\w Fig. 1.3). Las principa les causas de linfade­
nopatía son infecci ones vimJes. por Ch/amydia y gonoc6cicas. y 
s índrome ocu loglandular de Parinaud. 

Pruebas de laboratorio 

Indicaciones 

l. Conjuntivitis purulenta grave : para identificar los micro­
organismos y decidir el tratamiento antimicrobiano apropia­
do basado en los datos de sensibilidad . 

2. Conjuntivitis folicular: para difcrcl1o::iar la infección viral 
de la infección precoz por Chlamydia. 

3. Inflamación conjuntiva!, en la que el cuadro clínico no es su­
fic ientemente específico para sugerir un diagnóstiw etiológico. 

4. Conjuntivitis neonatal . 

Investigaciones específicas 

l. Los cultivos actualmente se realizan pocas veces ya que se 
han sustituido por técnicas más fi ables y más rápidas. 

2. La investigación citológica. que se basa en la presencia de 
infi lt rados celulares característicos, es subjetiva y ¡xx:o sensible. 

), Inoculación de líneas celulares susceptibles segu ida de la 
observación del efecto ci topático o la visualización mediante 
diversas técnicas de linción química e inmunológica. 

4. Detecció n de antígenos virales o de Chlamydia en 
muestras de conjuntiva y córnea. 

S. Citología de impresión en la que un trozo de papel de fi l­
tro de acetato de celulosa es presionado contra la conjuntiva o 
la córnea. Las células epiteliales superficiales se adhieren al 
papel cuando éste se ret ira y pueden examinarse al microsco­
pio. Esto puede resu ltar út il en e l diagnóstico de neoplasia dc 
la superficie ocular, ojos secos. penfigoidc cieatric ial ocular. 
fa llo de las células madre del limbo e infecciones. 

6. La re acción en cadena de la polimerasa (PCR) permite 
la identifi cación rápida de cantidades extremadamente peque­
ñas de DNA con un e levado grado de especific idad. Es út il 
para la detección de ade noviru s, virus del herpes si mple y 

Chlatllydia lraclwmalis en extensiones conj umiva les . 

• Infecciones bacterianas 

Conjuntivitis bacteriana simple 

La conjuntiviti s bacteriana simple es un trastorno frecuente y 

generalmente autolirnitado que suele afectar a los niños. Los gér­
menes causales más frecucntes son Staphylococcus cpidcrmidis. 
SlaplIylococcl/s aurel/s. S. pl/el//IIon¡ar y Haclllophilu s il/flucll­
:al' . La diseminación de la in fecc ión sue le ser el resultado del 
contacto directo con las secreciones infectadas. 

Signos clínicos 

l. La presentación e~ con enrojecimiento. sensación de arena 
en el ojo. quemazón y secreción. Al despertarsc. los párpados 
suelen estar pegados y son difrciles de abri r corno resu ltado 
de la acumulación de exudado durante la noche. Suelen estar 
afectados ambos ojos, aunque uno puede estar lo antes que el 
ot ro aproxi madamente I día antes. 

2. Signos 
• Los párpados presentan costras y pueden estar ligerame nte 

edematosos (Fig. 4 .1 0). 
• La secreción ini c ialmente es acuosa (Fig. 4 .11). y puede 

s imular la de una conjun t ivi t is vira l. pero al cabo de I o 
2 días suele convert irse en una secrec ión lllUCOpuru !e nta 
(Fig. 4 .12). Pueden producirse bandas fi brosas en e l fondo 
dc saco inferior. 

• La inyección es máxima en los fon dos de saco y menor eJl 
el limbo. 

• La conjunt iva ta rsal muestra un aspecto roj izo aterciopela­
do con cambios papi lares leves. 

FI¡.4.10 
Formación importante de costras en los párpados en una 
conjuntivitis bacteriana. 



Fig. ".12 
Secreción mucopurulenta en una conjuntivitis bacteriana . 

• Son frecuentes las erosiones puntiformes superfi<:j¡¡ lcs aun~ 

que resultan inocuas. 

Tratamiento 

Incluso s in tratamicnto. la conju ntivitis simple generalmen te se 
resuelve en 10- 14 días. y no se realizan pruebas de laooratorio de 
forma rutinaria. Antes de iniciar e l tratamiento es importante eli­
minar mediante un lavado todas las secreciones de los párpados 
y las pestañas. El tratamiento inicial se realiza con un antibió tico 
de amplio espectro en form a de gotas durante el día y de poma­
da por la noche hasta que cede la secreción . 

l. Colirio ant ibiótico 
a. El ácido fusmico es una suspensión viscosa út il para las infec­

ciones estafilocócicas pero no para la mayoría de Ia~ bacterias 
gramnegarivas. Ellratamicnto inicial se realiza cada 6 horas 
durante 48 horas y luego se pasa a <:ada 12 horas. 

b. El cloranfenicol tiene un espectro amplio y suele adminis­
trarsc inicialmente cada 1-2 horas. 

c. Otros antibióticos actualmente di sponibles en gotas son : 
ciprofloxacino, oíloxaci no. lomefloxacino, gentamicina. 
rifamicina, tobramicina y trimelOprima. 

Conjuntiva 

2. Las pomadas a ntibióticas proporcionan una conccntración 
más elevada durante períodos más prolongados que las gotas. 
pero su empleo durante el día es limitado porque causan visión 
borrosa. Sin cmbargo, las pomadas se pueden usar durante la 
nochc para obtener una buena concentraci ón de an tibiótico 
durante el sueno. Los ant ibióticos disponibles en pomada son 
c!oranfe nicol. gentami<:ina, tetraci<:lina y ciprofloxacino, 

Queratoconjuntivitis gonocócica 

La gonorrea es una infe cci ón venérea del tracto genitourillario 
causada por el diplococo gramnegativo Neisseria gOllorr /lOeae. 
que es capaz de invadir e l epitelio corneal intacto. 

Conjuntivitis 

l. La presentadon es con una secreci6n conjuntival aguda, 
2. Signos 

• Los párpados están edematosos y sensibles. 
• La secreción es profu sa y purulenta (Fig. 4 . 13). 
• La <: onj untiva muestra una hi pen:mia intensa, quemosis y 

frecuentemente formación de seudomembranas (Fig. 4. 14). 
• Hay una linfadenopatía preauricular prominente y, en los 

casos gravcs. pucde haber supurllci6n , 

Fig. " .1] 
Secreción purulenta en una conjuntivitis gonocócica. 

Fil · 4.1" 
Seudomembranas con¡unt ivales. 

,., 
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Queratitis 

Si la conj untivitis no se trata adecuadamente puede aparecer y 
evolucionar una queratit is de la s iguiente forma: 

• Inicial mente hay una ulceración marginal en el surco lleno de 
pus e l1lfe la conjuntiva inllumada y la córnea en cllimbo. 

• La ulceración marginal puede progresar hasta formar un anillo 
ulceroso. 

• Puede haber una ulceración cenlral (Fig. 4 ,15) que puede dar 
Jugar rápidamen te a perforación y endoftalmitis (Fig. 4. 16) . 

Fig.4.1S 
Ulceración corneal en una infección gonocócica. 

Fig.4.16 
Perforación corneal y endoftalmitis en una infección gonocócica. 

Tratamiento 

E l paciente debe ser hospital izado. hay que obtener cult ivos y 
retirar la secreción a intervalos frecuentes. 

l. El tratamiento sistémico se realiza con cefota"ima I g por 
vía intravenosa cada 12 horas. Si s610 está afec tada la conjun­
tiva, un tratamiento de 1 día puede ser sufi úente. pero si hay 
afectación corneal puede ser necesario prolongarlo. 

2. Tratamiento topico con gentamú';ina o bacitracina ini cial­
mente a intervalos muy frecuentes. 

NB: Es im portante identific ar y tratar cualquier infección 
por Chlamydia asociada. 

• Infecciones virales 

Queratoconjuntivitis por adenovirus 

El espectro de la infccci6n ocul ar por adenovirus varfa desde la 
leve y ca~ i inaparente hasta la completa con una morbilidad sig­
nificat iva , Es un r iesgo oc upacional de los oftalm ólogos. La 
transmisión de este vi rus altameme contagioso se real iza por vía 
respiratoria o a parti r de ¡as secreciones oculares, y la disemina­
ción se produce por las toallas contaminadas o e l equipamiento 
como las cabezas del tonÓmetro. El período de incubación es de 
4- 10 días. Después del inic io de la conjuntivi tis e l virus sc difun­
de durante unos 12 días. Hay que tomar precauciones para evitar 
la transmis ión después dc la exploración de pacientes en quienes 
se sospecha la infccción por adenovirus. Es muy importante el 
lavado meticuloso de las manos. además dc la dcsinfccci6n cui­
dadosa de los instrumentos oftálmicos. Además, el personal hos­
pitalario infectado no debe e~tar en contacto con los pacientes. 

Virus causales 

l. La fiebre faringoconjuntival (FFC) está causada habi­
tualmente por lo~ adenovirus tipos 3, 4 Y 7, Y en ocasiones el 
ti po 5. Se t ran~mi t e a través de las gotícu las y afecla típica­
mente a niños que además presentan una infección del tracto 
respiratorio superior. Aparece queratiti s en alrededor del 30% 
de los casos. pero raramente es grave. 

2. La queratoconjuntivitis epidémica (QCE) eSlá causada 
mayoritariamente por los adellovirus li pos R y 19, aunque 
también pueden ser responsables otros tipos. La infecci6n se 
transmite por el contacto dc la mano con e l ojo. ins trumentos 
y soluciones. A l cont rario que la FFC, no suele causar sínto­
mas si~témico~. La querat itis ocurre en alrededor del 80% de 
los casos y puede dcjar secuel as. 

Conjuntivitis 

1, La presentación es e l inicio agudo de lagrimeo. enrojeci­
miento. malestar y fotofobia. que suelen afectar a ambos ojos. 

2. Signos 
• Edcma palpebral (Fig. 4.17). 
• Secreción acuosa y folículos conj untivales (Fig. 4.18). 
• Los casos graves pueden tener también hemorragias ~ub­

conj untivales, quemosis y seudomcmbranas (Fig . 4.19). 

• Linfadenopatía dolorosa. 
3, El tratamiento es sobre todo si ntomático y de soportc. La 

resolución espontánea ocurre en 2 semanas. Los agentes anti · 
virales son ine l1caces y hay que evitar los corticoidcs tópicos 
a menos que la inflamación sea muy grave. 



Fig.4.17 
Edema palpebral en una infección por adellOvirus. 

FoH",~, conjuntivales en una infección por adel1OYirus. 

Fig.". 
Seudo membranas conjuntivales en una infección por adenovirus. 

Queratitis 

l. Signos 
a. El eSladio I ocurre dentro de lo~ 7- 10 días del in icio de l o~ 

síntomas y se cllntcteriza por una (l uer.lIit i~ epitelial pumi ­
fomlC que se resuel ve en 2 semanas (Fig. 4.20). 

Conjuntiva 

Fig . ... lO 
Queratitis epite lial puntiforme en el estadio 1 de una infección 
por adenovirus. 

b. El estadio 2 se caracteriza por opaeidade~ subepileli ak s 
blancas y focales q ue se desarroll an por debajo de las 
lesiones epilel iales que se desvanecen (Fig. 4.2 1). Se cree 
que represenl:m la respuesla inmune al virus y pueden aso­
ciarse con uveÍlis anl cri or transitori a moderada. 

Opacidades subepiteliales en el estadio 2 de una infección 
por adenovirus. 

C. El edadio J se caracteriza por in filt r:l do~ de la est roma 
anterior que desaparecen gradualmente durante meses o 
años (Fig. 4.22). 

2. El t r atamie nto con corticoides tópicos está indicado sólo 
si e l ojo mo lesta o dismin uye la agudeza visual debido a 
lesiones en el eSladio 3. Los corticoide~ no acortan el curso 
nat ural de la en fermedad . sino que simplemente suprimcn la 
infl am ación corneal de fo rma que las lesiones ticnden a 
recurri r si e l trat amiento con cort icoi dcs se suspende de 
fo rma prcmlllura. 



Oftalmología Clínica 

Fil. 4.22 
Opacidades de La estroma anterior en el estadio 3 de una 
infecd6n por aderlOVirus. 

Conjuntivitis por Molluscum 
contagiosum 

El M ollu.\"CI1II1 es un virus oncogénico que produce unas lesiones 
características en la piel y. menos frecuentemente. en las mem· 
branas mucosas. El contag io se produce por contaclo c,.;trecho. 
Este cuadro afecta típicamente a ni ños adolcscc11Ies y adu llos 
jóve nes. El M ol/l/n' ul/! es además un hall azgo frecuen te en 
pacientes con sida. en qu ienes pueden aparecer múltiples lesio­
nes. Los pacientes con afec tac ión ocu lar también pueden tener 
Mo1lmK1I1II en otras panes del cuerpo. 

l . Signos 
• El margen pa lpebral muestra e l típico nódulo pequeiío. 

pál ido. céreo y umbilicado . 
• Las lesiones pueden confu ndirse porque pueden tener un 

aspecto atípico O estar situadas a alguna distancia del borde 
palpcbral. 

• La secreción suele ser leve y mucoidc. 
• La conj untiva muestra una respuesta folicular que es ipsilll­

tera l n la lesión palpebml (Fig. 4 .23). 

Fil, 4.23 
Conjuntivitis folic ular asociada con una lesi6n solitaria 
de Mo/Iuscum en el borde de l párpado inferior. 

• Raramente. los p¡lc ienl cs inmunodeprimidos pueden pre­
sentar nódulos de MolJlI.fCIWI en la conjuntiva bulbar. 

• La querati tis epitelial puede desarrollarse en los casos de 
larga dUrllción que pueden progresar a la formación de pall' 
//l IS si no se trata. 

2. El tratamiento implica la destrucción de la lesión palpebral 
mediante expres i6n . resecciÓn con cuchille tc. erioterapia O 

cauterización . 

• Infecciones por Chlamydia 

Conjuntivitis por Chlamydia del adulto 

La conjunti vit is por Ch/al/lydia del adulto es una enfermedad 
transmit id:. sex uahncnte causada por los serolipos D a K de 
C. trac/IVII/ al is. Los pac ientes con conjuntiv itis por Chlal/j )"lJia 
sue!cn ser jóvenes y cn muchos casos ticnen también una infec­
c ión gen ita l concomi tante (cerv ic it is e n mujeres y uret ritis en 
hombres) que puede ser asintomática (ver Capítulo 20). L. trans­
misión se real iza por autoinoculaci6n a part ir de las secreciones 
genitales. aunque el contagio ojo a ojo puede ocurrir. El período 
de incubación es de alrededor de I semaml. 

Signos clínicos 

l . 1....:.\ presentadón es el inicio subagudo de secreciÓn muco· 
pU1111enta uni lateral o bi latcm1. Al contrario que en la infec­
ciÓn por adcnovirus. la conj untivitis puede cronifi carse y per­
sistir durante 3- 12 meses si no se trata. 

2. Signos 
• Secreción lllucopuru1cnta escasa. 
• Gmndcs foliculos. que son sobre todo prominentes en la con· 

juntiva del fondo de saco inferior (Fig. 4.24). pero también 
pueden afeclar a l:. conjuntiv:. tar.¡.¡.1 superior (Fig. 4.25). 

• Pueden aparecer in fi ltrados cornea les 2-3 semanas después 
del inic io de la conjuntivitis (Fig. 4.26). 

• Linfadcnop:ttía dolorosu. 

Fig.4.24 
Foliculos conjuntivales grandes Cfl una infección por Chlamyd¡a 
del adulto. 



Fig.4.25 
Folícu los conj l.Jntivales en una Infección por ChlamydJo del adulto. 

Fig.4.26 
Infiltrados marginales en una Infección por Chkm1ydia del adulto. 

• Los casos de larga durac ió n se caracterizan por fo lículos 
menos prominentes pero con aparició n de cicalriLución 
conjunti \'a l lcve 'f un IJ(IIIIIIIS 1>uperior (Fig. 4.27). 

Fig. 4.27 
Mrcroponnus superior en una infección IX'r Ch/omydla del adulto 
de larga duración. 

Conjuntiva 

Exploraciones de laboratorio 

La confirm:lción de un diagnóstico clínico se puede conseguir a 
través de una serie de pruebas de labormaria . De acuerdo con la 
naturaleza venérea de la enfermedad. la derivllci6n ¡¡ una clfnica 
gcnilourinaria es oblig;¡ toria para su posterior manejo y la inves­
tigación de otras posibles cnfcrmcdlldes de trunsmi si6n sex ual. 
Las pruebas empicadas actualmente son : 

1. Microscopia directa de a nticuerpos fluorescentes mo­
nocionales en extensiones conjuntivales. que es rápida y barata. 

2. Aná lisis inmunoabsorbente enzimático para los :lIl1íge­
nos de Chfwl1ydia. 

3. Cultivo celular estándar de pase único de McCoy. que 
requiere al menos 3 días. 

4. Reacción en cadena de la polimerasa. 

Tratamiento 

l. Tratamiento t ópico con pomada de te tmcid ina cuatro veces 
al dí:1 dur:mle 6 semanas. 

2. Tratam iento sistémico con uno de los ~igu ien t es: 

• Aútrorn \c ina I g al dí;¡ en dosis (lI1 ica . 
• Doxiciclina 100 mg dos veces al día durante 1-2 semllrlas. 
• Eritromicina 500 mg cuatro vcces al día durante I semana 

si la Ictracidina es inadccuada. 

Nn: Es esencial identificar y tratar a las parejas sexuales. 

Conjuntivitis neonatal por Chlamydja 

La infecció n por Chfamydia es la causa más frecuente ete con­
juntivitis neonat .. l. Se puede asociar con infección s istémica por 
Chfamydill, que puede dar lugar a otil is, ri niti ~ y neumonitis. L1 
infección M: tmnsmite a pan ir de la madre dumnte el parto, por lo 
que es im portante que :Hllbos padres se examinen para busc¡¡r 
evidenci:t de infección genit:t!. 

l. La presentación suele ser entre 5 y 19 díal> después del naci­
miento. 

2. Signos. Secreción mucopurulenta (Fig. 4.28) Y reacciÓn con­
juntiva l papilar porque lo~ ninos no pueden formar fo lículos 
hasta alrededor del tercer mes de vida. Si no se trata. la.s COlll-

fil· .. ·28 
$ecredÓfl Mu<:opurulenta en una infección neonatal por ChIDmydio. 

7t 
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plicaciones ocasionales incl uyen cicm rización conjuntiva! y 
pOllllUS corneal superior. 

3. El tratamiento se real iza con t.e tracic li na tópica y eti Isucci­
nato de critromici na oral 25 mg/kg dos veces al día durante 
2 semanas. 

NE: Las tetraciclinas sistémicas están contraind icadas en 
los niños de menos de 12 años de edad y en mujeres embara­
zadas o que dan el pecho, porque pueden causar tindón de los 
dientes y en ocasiones hipoplasia dental en los niños. 

Tracoma 

E] tracoma es una infección causada po r los SCTOlÍ p OS A. O. Ba y 
e de C. ¡rm)¡o/llatis. Es una enfermedad de poblaciones desfa­
vorecidas con mal as condiciones de higiene. La mosca común es 
el principal vector en el cido de infccci6n-rci nfccc i6n. Actual­
mente el tracom a es la ca usa prevenible más importa nte de 
ceguera en el mu ndo. 

Signos clínicos y tratamiento 

l. La presentación tiene lugar durante la in fancia ton el desa­
rrollo de una conjuntivitis rni!\la fol indar/papi lar (Fig. 4.29). 
En los ni nos menores de 2 anos el componente papil ar puede 
ser el ~ igno predominante. 

Fig.4.29 
Folículos y papilas conjuntivales en un tracoma activo precoz. 

2. La inflamación conjunt ival crónica da lugar a cicatrices 
linea les fi nas o estre lladas pequeñas en los casos leves (Fig. 
4.30) o grandes cicatr ices connucntes (líneas dc Arlt) (Fig. 
4.31) en los casos graves. Toda la conjuntiva e~ t á afectada. pero 
los efectos son más importantes en el tarso superior. 

3. Los folículos límbicos son un signo único. Cicat rizan más 
tarde y quedan cuhiertos por epite lio. dando lugar a una 
supedlcie desigua l (depresiones de Herbert) (Fig. 4.32). 

4. La queratitis, durante e l estadio innamatori o. varía desde 
queratiti s epitelial su perior hasta infil1 rados de la est roma 
anterior y formación de !HIllIIUS (Fig. 4.33). 

1 

Fig.4,31 
Cicatrizaci6n conjuntival leve (línea deArlt) en un tracoma cr6níco. 

Fig.4.32 
Depresiones de Herbert en un tracoma. 

S, L.1 cicatrización conjuntival progresiva. si es grave. causa 
distorsi6n de los párpados. partj¡;ularmcnte del tarso superior 
(Fig. 4.34). suficiente para producir tr iquiasis (Fig. 4.35) Y 
entropión ciCalricial (Fig. 4 .36). También puede destrui r las 



Fig. " .33 
Pannus tracomato50. 

Fig . ... H 
Cicatrización conjuntival grave en un tracoma. 

Fig. ".35 
Tr iquias is y vascularizaci6n corneal en un tracoma avanzado. 

célubs (·alicifonlles conjulltivales y afcctar a los conductos de 
las glándulas lagrimales. siendo causa de un ojo seco. 

6. El estadio final del tra co m a se caracteriza por ulcerac i6n 
corneal grave y opacilicaci6n. 

1. El tratamie nto se reali / .. a con una dosis única de azitromi· 
cina I g. L."1111cdida prevent iva más import:Ultc es la higiene 
personal estricta. 

Conjuntiva 

Fil . ".36 
Entropi6n del p:irpado superior en un tracoma avanzado. 
(CorteS¡~ de C. &rry.) 

8. En cuso de e nt ropió n y triquiasis se ha de rea lizar cirugía 
palpcbrul. 

Clas;ficación en grodos de la Organización 
Mundial de la Salud 

TF = fo lícu los de tracoma con cinco O más en el tarso ~lIperior. 

TI = illfi amación tracolllalosa que afecta de fOnlla difu ~a a la 
conjuntivl1 tarsal. que oscun:<:c el 50% o más de los vasos 
tars:.les profundrn. nonm.les. 

TS = eicalfizacióll conjuntival traeomatOS<I. 
TI = triquiasis tracomntosa que afecta a la córnea. 
eo= opw:idad cornea !. 

. Inflamaciones alérgicas 

Rinoconjuntivitis alérgica 

La rinoconj untivi tis alérgica. la forl11:. más comú n de alergia 
ocular y nasal. es una reacci6n de hi¡>Cfsensibi lidad a antígenos 
aéreos específi cos. 

l . Clasifi cació n 
a. La rinoconjullI iviti !> alérgica estacitm al. en la que los alér· 

gcno~ más comunes son pólenes con el inicio de ~ íntol11l1s 

de (( ri nitis alérgica,. durante el ver:'lIlo. es la fonml más fre­
cuente y miÍs levc de conjuntivi tis II lérgica. Los 111érgenos 
más frecuentes son los pólcncs. 

b. La rinoconj llntivitis alérgica perelllle caus:. sínto mas 
durantc todo e l año con cllaccrbaciones en oloño cuando 
es mayor la exposici6n a los alérgcnos de ácaros del pol\'o 
doméstico y de hongos . Es menos preva lente y m{is leve 
que el tipo estaciona l. aunque es más persistente. 

2. La p rese nt ación es con :.t:.qlles agudos trans i torio~ de ojos 
llorosos. cnrojecidos y con picor. que puedell asoc iarse con 
estOnludos y ri norrea acuosa. 
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J. Signos 
• Edema palpehra l. 
• La conjuntiva tiene un aspecto lechoso (Fig. 4.37) o rosado 

corno resultndo det edema y la inyección. 
• Se pueden observar pequeña~ papilas en la conjuntiva IilThal 

superior. 
4. El tratamiento se real iza con un estabili zauorde los masto­

cilos tópico (nedocromilo. lodoxamida) o un antihistamínico 
tópico (Ievocalxll>li na. azelastina o emedastin:.) euda 12 horus 
O cada 6 horas cuando el paciente está sintomático . La olopa­
ladina al D,l % es un antihi stamín ico y un estabili zador de los 
maSloc ilos que es efecti vo cuando se emplea cad,l 12 horas. 
El etabonato de 10lepredol a l 0.5 % eada 6 homs también 
puede resultar úti l. 

Fi¡ . ... 37 
Rinoconjuntivitis alérgica. 

Queratoconjuntivitis vernal 

La queratoconjunt ivitis vernal (QCV) e~ una innamllción ocular 
recurrente. bilmeral y externa que afecta principalmente a niños 
y adultos jóvenes que viven en c lima~ cál idos y seco~ . La QCV 
es un tras torno alérgico en el que la IgE Y los nleCanismo~ inmu­
ne..; mediados por células dcscmpenan un papel impor1antc. Alre­
dedor de !lIS tres cu'l1·t a~ partes de lo .. pacientes tienen alopi a 
asociada y las uos terceras p,1I1es un3 historia famili3f cercana de 
atopia. Los pacientes ¡¡ tópicos sue len presentar asma y eccema 
en la infancia. El in ic io de la QCV ~uele ~c r deS!>ué~ de los 
5 años de edad. y eslC cuadro puede resolverse hacia 1,1 puber1ad 
y sólo mramente pcn.iste más allá de hl edad de 25 año~. Los sín· 
t oma ~ y sig nos de la QCV pueden presenlarse siguiendo un 
rilmo c~tac ional . con una inc idencia máxima al fina l de la pri· 
m¡lVCra y en vcrano. aunque muchos pacientes ~ufrcn la cnfer-
1Il<..'(!ud a lo largo de todo el año. Lo~ pacientes con QCV tienen 
una mayor incidencia de queralocono y de OlroS tipo .. de ectasia 
cornell l como degcnemeión marginal pc lúcida y queratoglobo. 

Los principales síntomas son picm ocular intenso que puede 
asociarse con lagri meo. fotofobia. senSación de cuerpo extraño y 
quemllzón. También puede haber secrec ión de moco cSI>CSO de 
los ojos y ptosis. Loe¡ tre .. pri ncil)alce¡ li pos clínicos <¡on: (a) l }{jl . 
pd)m/. (b) {(mbico y (c) mixto. Los signo~ límbicos 'iOn más fre· 

cuentes en las rUZ:lS de piel oscum. mientras que los signos tar­
sa les y comealcs predominan en las razas de piel más clara. Sin 
crn lxlrgo. es probable que much:l~ de las fonnas leves o :Itípicas 
pasen desapercibidas porque no se han establecido criterios 
di agnósticos precisos. El pronóstico a largo pl,lI..o es hueno. 

Signos clínicos 

l . QCV palpebral (en orden cronológico) 
• Hipertrofi a papilar difusa. más marcada en el larso superior 

(Fig. 4.38). 
• Las papihls se agranda n y tie nen un aspecto poligonal 

de supe rfic ie ap lallllda que recuerdan a un e mpedrado 
(Fig. 4 .39). 

• En los casos graves. los septas dc tcj ido conectivo se rom­
pen. ori ginando papilas gigantc~ que puedcn estar recubier· 
tas por moco abundante (Pig . 4.40). 

• Cuando la inffamac ión se c~tab i l i za, las IJOl pilas se con· 
traen y quedan más sep..1rada<¡. aunque a menudo no deSll' 
parecen. 

FI, . ... ]B 
Hiperemia conjuntival e hipenrofia papifar difusa en una 
enfermedad vernal leve. 

Fig . ... 39 
Papilas «en empedrado» en una enfermedad vernal grave. 
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Fig.4.40 
Papi las gigantes y moco abundante en una enfermedad vernal 
avanzada. {Cone.la de A. S.1con.) 

2. La QCV límbica ~c caracteriza por nódulos Illucoides situa­
dos alrededor de1 1imbo con discretas manchas blancas super­
fic iales (punlOs de Trontas). compuestas de forma predomi­
nante por eosinófi los en los vértices de las lesiones (Fig. 4.4 1). 

Fig.4.41 
Nódulos del li mbo con finas placas blancas sobreelevadas (puntos 
de Tramas) en una limbltis vernal. 

Queratopatía 

Es frecuente y puede adoptar las s iguielllcs formas: 

1. Las erosiones epite liales puntiformes que afectan a la 
córnea superior y son l o~ hal lazgos más precoces. 

2. La ulceración en escudo (Fig. 4.42) es un problema grave 
que puede complil:arse por quera tit is bacteriana y ra ramente 
perforación. 

3. Lll formación de placas (Fig. 4.43) puede producirse cuan­
do la base de la (lIcera queda cuhi e rta por moco desccado. 
ESlO origina una humid ificación defectuosa por parte de las 
lágrimas que evita la reepite lización y predispone a la cicatri ­
zación subepite lial y la vascularizaciÓn. 

4. El seudogerontoxón se pa rece a un arco sen il y suele 
Cll racterizarse por un perfil en «arco de Cupido» en un seg' 
mento previamente inllamado dclli mbo (Fig. 4.44). 

Conjuntiva 

Fig.4.42 
Úlcera corneal en escudo teñida con flu orescelna en una 
enfermedad vernal. (Cortesía de C. BarTy.) 

Fig.4.43 
Placa corneal en una enfe nnedad vernal. 

Fig.4.44 
Seudogerontoxón en una enfermedad vernal. 

Tratamiento 

l. Tópico 
a. Los corticoides estÍln indicados principalmente para tratar 

[a queratopal ía aunque pueden ser necesarios como terapia 
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a corto plazo para el muleslar grJ\'e en paciemes que sólo 
tienen afectación conjuntivaL Debe uti lizarse nuoromcto­
lona ya que posee un cf(."(' to hipertcnsivo ocular más débi l 
que la dcxametasona y la predn isolona. También se ha de 
considerar el cmpleo de meti lpredni solona cn colirio O' 5-
I % sin conservantc. Con frecuencin es posible interrumpir 
la medicac ió n con cort ico ides entre ataques y Iratar las 
reagudizaciolles agresivamente con dos is altas. pasando 
escalonadamente a dosis re lativamente pequeñas lo máf, 
rápido posible. 

b. Se emplean eslubifizadore.f de los mastocitos como nL-do­
cromilo dos veces III día o lodoxamida cuatro vece:. ni día 
como tralamiento profi láctico de base que reduce la nece­
sidad de tratamiento con corticoides. No tienen ni nguno de 
los efectos secundarios de los cort icoides y. por lo tanto. se 
pueden emplear durante largos períodos. Sin embargo. no 
son tan efectivos co mo los corticoides para contro lar las 

reagudizaciones. 
c. Los ant¡h¡sfam ÉllicQ,\ como la levocabastina también son 

efectivos. 
d. La acetilci,\teílla al 0,5% puede ser útil en el tra tamiento 

de la fomlación precoz de la placa debido ¡I :.u:. propieda­
des muco líticas. 

e. La cicÜJspori1faa12% puede ser útil en losc,lsos rcsiqenh!<; 
a los conieoides. aunque no está ampliamente disponible. 

2. La inyección suprat arsal de corticoides como bctameta­
sona o triameinolona es efecti va en pncientes con enfermedad 
grave que no responde al tra t¡lI1üento convencior ... !' 

3. Puede ser necesario el trat¡lmiento quirúrgico para la<; úlce­
ras en escudo graves resistentes al tratamiento médico. EMO 

puede incl ui r desbridamiento o queralec lornía su perlic inl. 
además de trasplante de membnlll ll amniótica p ...... f¡I\'orcccr 
1:1 rcepitc1ización. 

Queratoconjuntivit is atópica 

La quermoconju nt iviti s atópica (OCA) es un trastorno re lativa­
mente rnro pero potencialmente grnve que afecta típicamente a 
pacientes jóvenes con dennatitis atópiea (ra Capítu lo 20). Los 
pacientes con dennatit is atópica pueden presentar síntomas ocula­
res (lue suelen presentarse varios años después del inicio de otTOl> 
s ignos ¡Itópicos. Las rnanifest:lciones oculares son similares. aun­
que no iguales. a las asociada~ con la QCV. aunque ocasionahnen­
te la QCA puede ser una secuela directa de la QCV de la inf' lIlciu. 
Al contrario que la QCV. que ~ue lc resolverse espontáneamente. la 
OCA persiste durante años y se nsocia con una tasa elevada de 
morbilidad visual imponante. Los pacientes con dcnnat it is ¡¡tópi­
ca pueden presen tar además afectación visual por queratocono. 
eatamta prcseni l y raramente desprendimiento de retina. 

Signos clínicos 

l . Los párpados están rojos. engrosados. maeer ... dos y fi:.ura ­
dos ( I"er Fig. 1.19). La blefaritis estafiloc6cica crón ica a<¡o­
ciada es muy común . 

2. La conjuntivitis afecta principalmente a la conjuntiva tarsal 
y del fondo de saco in ferior. 

• La infi ltración de la conjuntivll tarsal da lugar a una palidez 
global y a un aspectO sin rasgos distintivos (Fig. 4.45). 

• Durante las rcagudizaciones puede haber quemosis. hipere­
mill límbica e hipenrofi a papilar(Fig. 4.46). 

• En los casos aVHIl z¡¡dos puede aparecer conjunti vit is cicn­
tricial con formac ión de si mb léfnron y acort amiento del 
fondo de suco inferi or (Fig. 4.47). 

Fig.'US 
Infi ltración conjuntival tarsal en una enfermedad atópica. 

FI, ... .46 
Hipertrofia papilar conjuntival leye en una enfermedad atópica. 

Fi, . ..... 7 
Cicatriuci6n conjuntival en una enfermedad atópica ayam:ada. 
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l. La queratopatía es la pr incipal causa de afectación visual y 
se caracteri za por lo sigu ien te: 
• Las lesiones epite liales pu nt iformes son frecuentes (Fig. 

4.48). 
• Las lesiones más avanzadas incluyen defectos epitel ia les 

persistentes. e iealrices ante rio res de la estroma en fo rma de 
escudo (Fig. 4.49) Y vaseularización periférica. 

4. Las complicaciones son queratitis agresiva por virus del 
hcrpcs simple y qucratiti s mic robiana. 

Fig.4.48 
Erosiones epiteliales puntiformes extensas en una enfermedad 
at6pica. 

Fig.4.49 
Cicatrizaci6n anterior de la estroma en escudo en una enfermedad 
at6pica. 

Tratamiento 

El trJtamiento es similar al de la QCV pero es más difíci l y debe 
ser prolongado. 

1. Tópico 
fl. Amibióticos e higiene palpebral para la blefaritis estafilo­

cócica asociada (ver Capít ulo 1). 
b. Los lubricantes sin com'errantel> puede n result ar út iles 

durante las reagud izacioncs. 
c. Los corticoiJes son efect ivos como tra t;¡miento a C0t10 plazo 

de los brotes agudos inflamatorios y para la queratopatfa. 

Conjuntiva 

d. Los el>tahilizadores delll/ustocito como c romoglicato sódi­
co. nedocromilo o lodoxamida son efect ivos y deben em­
plearse durante todo e l ano como profi laxis frente a las exa­
cerbaciones y como agentes para limitar el uso de cot1icoides. 

e. Los ageme.~ alltiinflamatorios /10 e.~teroideos como keto­
rol aco son de etícacia limit ada y se pueden em pl ear en 
combinación con un estabilizador del mastocito , 

f Los allti/¡istamíllicos son menos efectivos en la QCA que 
en la QCV. 

g. La ciclospori"a a12% es efectiva y segura. 
2. Las inyeccio nes supratarsales de corticoides deben 

considerarse cuando el tratamiento tópico no resulta efectivo. 
l. Sistémico 

a_ Los ullfihütamÉ"icos pueden ser útil es en caso de picor 
intenso. 

b. Los alltibióticos como azitromicina 500 rng una vez al día 
durante 3 días pueden ser efectivos para reduc ir la infl a ­
mación agravada porel estatilococo, 

c. Ciclosporil/tl en casos grilves . 

• Enfermedades 
mucocutáneas ampollosas 

Penfigoide cicatricial 

El penfigo ide l: il:a tr icial es un a enfermedad mU l:oc utánea 
autoinmune (hipersensibil idad de tipo 2) idi opátil:a . (;(In ampo­
llas subcpidC:rm icas/subcpiteliales y cicatri zac ión. caracterizada 
por autoanticuerpos que se unen a la membrana basa l. Este tras­
torno se proJuce habitualmente en personas de mediana cdad . y 
las mujeres están afectadas más frecuentemente que los hombres 
(wrCap ítulo 20). La afectación conjuntival (penfigo ide c icatri­
cial oc ular) suele asoc ia rse con les iones mucocutáneas. pero en 
ocasiones puede presentarse de forma aislada (penfi goide cica­
tricial ocular puro) . La afectación oc ul ar siempre es bilateral. 
aunque con frecuencia asi métrica con respecto a l momento de 
inicio. la gravedad y el ritmo de progres ión. 

Signos clínicos 

1. La p resentació n es con un in icio subagudode síntomas ines­
pccíficos como irr itación. qucmazón y lagrimeo. de for ma que 
e l diagnóstico correcto puede pasar por a lto con fac ilidad. 

2. Signos (en orden cronológico) 
• Conju nt iv it is papil ar asociada con hiperemi;¡ conj unt ival 

di fusa. 
• Las bu llas subconj unti va les pueden formarse más tarde y. 

a l romperse. dan origen a ulceración conjuntiva l y a la fo r­
mación de seudomembranas. 

• Fibrosis subepite liaL retracción conj unt iva l yaplanamien­
to del contorno de los pliegues y la carú ncula (Fig. 4.50). 

• La evolución de la enfermedad suele ser progresiva y puede 
verse inte rrumpi da por episod ios de actividad subaguda. 
caracte rizados por hi peremia conjuntival d ifusa y ede ma 
(Fig . 4.51) . 
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Fia·4.50 
Fibrosis subconjuntival y aplanamiento de los pliegues en un 
penfigolde cicatrlclal ocular. 

Fig.4.51 
Penfigolde cic¡tricial ocular activo. 

Complicaciones 

l. El ojo seco está causado por una combinación de destrucción 
de las cé l u l a~ calicifonncs y las glándulas lagrimales accesorias, 
además de oclusión de los cond UClOS de las glándulaslagri ma­
les principales y de los orificios de las glándulas de Meibomio. 

2. El simbléfaron es una compl icación grave en la que se for­
man adherenci as entre la conjuntiva palJlCbral y bul bar. Las 
adherencias se ven mejoren una fa.<;e precoz de [a enfermedad 
llevando el párpado inferior hacia abajo y pidiendo al pacien­
le que mire hacia arriba (Fig. 4.52). 

J, El anquilo bléfaron se caracleriza por la fonnación de adhe­
rencias en lo~ cantos externos entre los párpados superior e 
inferior (Fig. 4.53). 

4. La qu e ratopatía secund¡.ria . <¡ue puede se r de aspecto 
terrible. está c¡lUso.d;¡ por una combinac ión de entropión debi­
do a cicatrit.ac ión de la conjuntiva palpebral. pestañas meta­
plás ic;¡~ ( 1'('" Fig. 1.1 1). Ingoftalmo), !iCcundnrio a si mblé fa­
ron, sequedad y deplcci6n de células madre dcll imbo. 

S. El est adio fin a l de la enfermedad se caracte ri za por que­
rat ini zación de la superfi cie corneal (Fi g. 4.54). obl iteración 

Fig, 4,52 
51mbléfaron en un penfigoide cicatridal ocular. 

FII,4.S3 
Anquilobléfaron en un penfigoide cicatricial ocular. 

Fig .... S4 
Queravnlzaci60 comeal total en un penfigoide cicatricjal ocular. 

de los fondos de saco (Fig. 4 .55). vascularización corneal y 
ulccrnción que puede dar lugar n infecc ión hacteriana secun­
dari:l (Fig. 4.56). 



Fig.4.SS 
Obli teraci6n total de los fondos de saco en un penfigoide 
cicatric ial ocular. 

Fil_ 4.56 
Queratitis bacteriana secundaria en un penfigoide cjcatrid al ocular. 

Tratamiento 

1. Topico 
a. Lo~ corticoitle~' pueden ser benefi ciosos du rante el estadio 

agudo. 
h. Las lágrimas artificiales pueden a livia r la defi ciencia de 

lágrima. 
c. Los antibiólicos deben em plearse de manera limi tada des­

pués de haber obtenido cultivos dc la conj untiva y los pár­
pados. 

2. La inyección subconjuntival de mitomicina e puede re­
su ltarcfeclÍva pam evitar la c icatrización conj untiva l progresiva. 

3. Las lentes de contacto de silicona se pueden uti lizar con 
cuidado para proteger 1;) córnea de pestaiías abcmlntes y de la 
desecación. Las lentes de contacto esc lerales rígidas pueden 
ser efectivas para mantener una película lagrimal de lante de la 
córnea y protcgerl a de la fricc ión con los párpados y la expo­
sición. pero no evitan la cicatri zación de los fondos de sa(;O. 

4. El tratamiento sistémico es necesari o en la mayoría de los 
casos. 
(l. Los corlicoides son útiles para las manifestaciones agudas. 
b. La dapsolUl puede result ar úti l para la afectación leve o 

moderada. 

Conjuntiva 

c. Los agenteli cilolúricos (metotrexato, cidofosfamida) 
pueden ser út iles para suprimir la m:tividad innamatoria 
conj unti val y prevenir la retracción conj untival progresiva. 
La azat ioprina es menos efectiva cuando se ut iliza sola, 
pero puede resultar valiosa cuando se añade a un agente 
pa rcialmente efectivo. 

d. El tra tam iento con galllll/aglohulilla illtravello.~a puede 
ser efectivo en los casos resistentes. 

5. L1 cirugia puede ser precisa para las siguientes complicaciones: 
• Entropión cicatricial y pestañas metaplásicas. 
• Los casos graves de ojos secos puedcn precisar la oc lusión 

dcl punto lagrimal s i aún no ha quedado oc luido por la cica­
trización. 

• Los defectos cornealcs grandes y recurrentes pueden prec i­
sar t:1fsorrafia. injerto de membrana amniótica o inyección 
de !Oxi na botulínica en e l músc ulo elevador para inducir 
ptosis y favorecer la cicatrización. 

• Las queraloprólesis (ver Capítu lo 5 ) pueden ser el ú lt imo 
recurso en los ojos con queratini zac ión avanzada de la 
superficie ocular pero con un pronóstico incierto. 

Síndrome de Stevens-Johnson 

El síndrome de Slevens-Johnson es una enfermedad vesicobullo­
sao mucocutánea, aguda y grave que oc urre principa lmente en 
personas jóvenes sanas. Los hombres se ven afectados con mayor 
frec uencia que las mujeres. La etiología exacta no se conoce. pero 
la cau sa probabl e cs un a reacción inmuno lógica anormal. Los 
factores desencadenantes más habituales son una reacción de 
hipersensi bilidad a fármacos e infecciones virales. La lesión bási­
ca es una vasculi t is aguda que afecta a la piel y las membranas 
mucosas cn todos los pac ientes y a la conj untiva en el 90% dc 
cll os. La enfe rmedad es autol imitada, de formu que cuando la 
fase aguda se control a lo mayorío de los pacientes se recuperan 
con una buena función de los tejidos afectados (rerCapítu lo 20). 

Signos clínicos 

l . Lo presentación es con liebre. malestar. dolo r de gorgallla y 
posiblemente tos y art ralgia que pueden durar hasta 14 días. 

2. Signos 
• Habitual mente los párpados están llenos de costros con una 

conjuntivitis popilar (Fig. 4 .57). 
• Conjuntivit is membronosa o scudomcmbranosa gravc con 

infarto conjuntival irregu lar. y el desarrollo de zonas fibró­
licas locales es menos frecuente (Fig. 4 .58) . 

NB: Después de la fase aguda de la enfermedad. no se pro­
duce más cicatrización. 

. 

Complicaciones 

l . Formación de simbléfaron y queratinizoción. 
2. Epifora causada por obstrucción del punto lagrimal. 

79 



80 
Ofta lm o logía Clínic a 

Fig.4.57 
Conjuntiyitis aguda en un síndrome de Steyens-Johnson. 

i focal residual en un síndrome 
de Stevens-Johnson. 

3. Ojo seco como resultado de la obstrucc ión de los conductos 
lagrimales. 

4. Queratopatía secundaria a en tropi6n eicatricial. pestafias 
aberrantes y querali nizaci6n w njuntival . 

Tratamiento 

l. Los cort icoides sistemico s suelen ser necesa rio~ . El aci­
elovir está indicado si se sospecha herpes si mple como causa. 

2. Los corticoides tópico s admi nistrados pronto en e l curso 
de la enfermedad pueden conlrolar la va scu lit is y evitar el 
infarto conjuntiva l. 

3. Un anillo esclera l. constituido por una granleote sin la zona 
central. puede consegui r evitar la for mación del simbléfaron 
durante el estad io agudo de la enfe rmedad. 

4. Otras m e did a s incl uycn el uso de ácido rel illoico tópiw 
para la quer¡lI inizaci6n. suplementos de lágrimas. lelltes de 
contacw terapéuticas. ocl usi6n de l punto lagrima l y cirugía 
para correg ir las deformidades permancntes. 

. Otras inflamaciones 

Queratoconjuntivitis límbica superior 

La queraloconjuntivitis lím bica superior (QLS) de Theodore es 
Ull trastorno innamatorio crónico in frecuente que afecta típica­
mente a mujercs de medi ana edad que tiene n una d isfunc ión 
ti roi dea asociada. La QLS se diagnostica err6neamellle con fre­
cuencia porque los síntomas son más graves que los hallazgos 
cl ínicos. La enfermedad suele ser bila tera l. au nque la afecta­
c ión puede ser asimétrica . El curso es prolo ngado. con remi ­
siones y rcagud izac iolles hasta que la posiblc resol ución ticne 
lugar sin secuelas. 

Signos clínicos 

l. La presentació n es l:on síntomas incspecíl1cos de sensación 
de cucrpo cxtraño. quemazón. fotofobia y secreci6n mUl:oidc. 

2. Signos 
• Hipcrtrol1a papi lar del tarso superior que puede dar lugar a 

un aspecto aterciopelado difuso (Fig. 4.59). 

Fig.4.59 
Hipertrofia papilar en una Gueratoconjuntivitis límbica superior. 

• Hiperemia de la co nj unt iva bu lbar superior. quc es Illás 
intcnsa cn el limbo y se desvanece a medi da que se acerca 
al fo ndo de saco superior. c hi pcrt rofi a papilar límbica 
superior (Fig. 4.(0). Las células ep itelia les conju nt ivales 
pueden quer:lI inizarse y a la zona afectada parece que le 
falta brillo. 

• Las erosiones epiteliales pu nt iformes superiorcs son frc­
l:uentcs. 

• La querati ti s fi lamentosa superior se produce aproximada­
mcnte cn una tercera parte de los casos y no se asocia nece­
sari:unen te con defi ciencia de lágrima acuosa. 

• La qucratoconjulltiviti s seca existe en alrededor del 25% de 
los casos. 



Fil. ".60 
Hiperemia conjuntlval bulbar e hipertrofia papilar del limbo 
en una queratocon jundvltís límbica superior. 

Tratamiento 

El tra tamiento se di rige princi palmente a altemr la interacción 
mccánica anormal ent re el párpado superior y el li mbo superi or. 
Aunque no hay un tratamiento defin itivo, están di sponibles las 
siguientes opciones: 

l. Sustitutos de lágrimas para la sequedad asociada. 
2. La acetilcisteina al 5% puede ser úti l en pacientes con que· 

rat itis fi lamentosa. 
l. La oclusión de los puntos lagrimales superiores es 

simple y efectiva en Ulla gran proporci6n de ca1>Os. 
4. Las lentes de contacto blandas . que intervienen entre el 

párpado y el limbo. pueden resultar úti les. 
5. La termocauterlzación de la conjuntiva bulbar superior es 

segura y efectiva en una alta proporción de casos. 
6. La resección de la conjuntiva límbica superior puede ser de 

ayuda en los casos resistentes. 

Síndrome oculoglandular de Pa rinaud 

El srndrome ocu loglandular de Parinaud es una cnfermedad rara 
que habitualmentc está producida por: (a) f'II!l' I"medad p Ol"lIr(1 -

¡¡liZO dr. galO (1't~ I" Cupítu lO 20) y (b) lu/aremia. Otras causas son 
esporotricosis, tuberculosis. sífil is, Jinfogranuloma venéreo y 
lI1ononucleosis infecciosa. además de determ inadas infecciones 
fú ngicas. vi rales y por Rickeusill . 

l. La presentación es una conju ntivit is unilatera l y un trastor­
no consti tucional. 

2. Signos. Conj unt i vi t i ~ granulomatosa un ilateral con elevacio­
nes nodulares rodeadas por fo lículos (Fig. 4 .61 ). asociadas 
con linfadenopatía ipsilll tcral grave y dolorosa. 

3. El tratamiento cambia de acuerdo con In causa. La enfer ­
medad por aranazode galo responde a cipronoxacino y cotri­
lI1oxazol por vía oral. 

Conjuntiva 

Fil. " .61 
Granulomas y foliculos conjuntivales en un síndrome 
oculoglandular de Parinaud. 

Conjuntivitis leñosa 

La conjuntiv iti s l eño~a es un tras torno muy raro caracteri zado 
por lesiones seudolllembranosas rec urrentes que pueden afectar 
también a boca . nasofaringe. tráquea y vagina. En ocasiones la 
formación de membranas puede dcscnc3denarse por traumatis­
mos menores. 

l. La presentació n tienc lugar en la infancia con el inicio pro­
gre~ ivo de una conjuntivi tis lateml que se CTOni fica. 

2. Signos. Lesiones seudomembranosas con aspecto de madem 
de la conj U11l iva tarsal (Fig. 4.62). 

Fil' 4.62 
Conjuntivitis leñosa. (Con:estlo de C. l»rry.) 

3. El tratamie nto con cidospori na t6pica es el más efectivo. 
Otras modalidades dc tratamiemo que se han imentado con un 
éxito limit:tdo incl uyen hialuTOnidasól t6pica. antibióticos. 
cort icoidcs. crornoglicalo sódico y nitruto de plata. La criole­
rapia y la resecci6n qu irúrgica suelen dar lugar a una recu­
rrenci a rápida. 

Síndrome de captura de moco 

La enfemledad de base más frecuente que inic ia el ciclo de Cli p­

lura de moco es la queTi! toconjunti vi tis ~eca. aunque cualquier 
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IraSlOrno que causa un CXCC"D de producción de moco puede M!r 
responsable. M ientras inten!:l e limi nar e l exceso de moco del 
fondo de saco conj untiva!. el paciente lraumatiza el epitel io con­
ju ntivaJ. Esto aumen(a a su ve!. la secreción de moco. creando un 
círculo vic ioso. Debería sospccharsc esta entidad cuando el tra­
tamiento apropiado de una enfermedad ocula r externa no produ­
ce e l resultado esperado. Cuando se le pregunta directamente. e l 
paciente puede negar la captura de moco. 

l. La presentación suele ser en la vida adulta con secrec ión 
Illucoidc crónica. 

2. Signos. Áreas aisl adas y bien circunscri tas que se tiñe n 
intensamente con rosa de Bengala. L.'llinción suele ser máxi­
nHI en la carúncula, pliegues. conjunt iva bulbar inferio r y 
nasal. y conjuntiva tarsal inferior. 

3. El tratamiento es e l del trasto rno subyacente responsable 
de la producción excesiva de moco. También se debería deci r 
a l paciente que no se toq ue ni intente el iminardirectamentc el 
moco de l ojo. 

Conjuntivitis tóxica 

Los dcscongestivos oculares que se d ispensom s in receta pueden 
ut ili zarse como automed icac ión para el enrojecimiento y el 
malestar ocular. Las preparaciones uti lit.adas habitualmente pue­
den contencr vasoconstrietorcs (p. ej .. nafazol ina y fcn ilcfrina) , 
con o sin antihistamínicos. S i se e mplean de forma inadecuada 
pueden dar lugar a conj unt ivitis con irritac ión. quemazón. sensa­
ción de cue rpo extraño y enrojecim iento. El d iagnóstico se reali­
za por exclusión dcspu6. de haber descanado otras causas de con­
j unt ivitis . El pac iente que no reconoce esta causa y su efecto 
puede no ofrecer la infonnaci6n de forma voluntaria. 

l . Signos 
n. La hiperemia COlljullfú'a! difusa. el más frecuente. es pro­

bablemente un fe nÓmeno de rebote que sigue a la interrup­
c ión de un vasoconstrictor. de forma parecida a lo que ocurre 
con las preparaciones nasales. La hiperemia se asoc ia con 
papilas de la conjuntiva t!llosal superior (Fig. 4.63) e inferior. 

Fil. 4.6) 
Conjuntivitis papilar t6xica. 

b. La cOlljlU/tivitis f olicular. debida probablementc a un 
efecto tóxico. es menos frecucnte y es más imponantc en 
la conj untiva del fondo de saco inferior (H g. 4.64). 

c. La blefarocolljllllfj¡,i,i.f , debida a hipersensibilidad. es e l 
menos frecuente y se carnctcrÍl.a por edema e hiperemi a de 
los párpados y la conj unt iva , 

2. El tratamiento inc luye la interrupl:ión de la med icac ión 
tópica. Hay que ex pli car que los síntomas pueden empeorar 
temporal mente y después mejoran. La conj unt ivitis fo licu lnr 
puede tardar Var;¡lS !>emanas en resolverse. especialmcntc si 
las go tas se han empicado durante mucho tiempo, En estos 
casos. los cort icoides tópicos pueden acortar e l t iempo dc 
recuperación. La blefaroconjuntivitis puede responder tam­
bién a una tanda corla de cortico idcs tópicos. 

. Degeneraciones 

Pinguécula 

Una pinguécula es una lesión cxtraordinariamente común. ino­
cua. generalmente bilatera l y Il simomática. 

l. Signos. Consiste en un depósilo blancoamari llcnto cn la con­
ju nt iva bulbar adyacentc tl Itl vert iente ntlsal o tcmporal del 
limbo (Fig. 4.65). 

2. No suele ser necesario su tratamiento porque el crecimicnto 
es muy Icnto o inex istente. S in embargo. en algunos casos la 
pinguécula se inll ama de forma aguda (pingueculi lis) y prccisn 
una tanda cona de un con icoide débil como la lluoromClolona. 

Pterigión 

Un pterigión es un zona de c recim iento subepitclitl l lriangular 
fi brovaseu lar de tejido conjulllival bulbar degenerativo que cruza 



Fig.4.65 
Pinguécula, 

" 

el limbo e invade la córnea. El pterigión se presenta típicamente 
en pacientes que han vivido en cl imas cálidos. y puede represen­
tar una respu esta a la sequedad y a la exposición a los rayos 
ultravioleta de forma crónica. 

Signos clínicos 

l. Signos (en orden cronológico) 
• Opacidades corn eales pequefi as y grises cerca del1imbo 

nasal (Fig. 4.66). 

Fig.4.66 
Pterigi6n precoz. 

• La conjuntiva crece por encima de las opacidades y progre­
sivamente invade la córnea de una forma triangular (Figs. 
4.67 y 4.68). 

• Se puede ver un depósito de hierro ( línea de Stocker) en e l 
epitelio corneal antes de la cabeza de avance del pterigión. 

2. Las complicaciones son irritación crónica, dismi nución de 
la visión debida a afectación del eje visual (Fig . 4.69) o astig­
matismo inducido. y disrupción de la pelícu la lagrimal pre­
corneal. Un pterigión puede innamarse de forma intermiten­
te y precisa una tanda corta de un eorticoide tópico débil. 

Conjuntiva 

Fig.4.67 
Pterigi6n establecido. 

Pterigi6n avanzado. 

Fig.4.69 
PterigiÓll que afecta al eje visual. 

Tratamiento 

Está indicado por motivos cosméticos o por la progresión oca­
sional hacia el eje visual. La resección simple se asocia con una 
tasa elevada de recurrencia. frecue ntemente más agresiva que la 
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lesión inicial. Se han descrito numerosa~ técnicas diri gida~ a evi­
tar la recurrencia_ Hoy día. la técnica más ampliamente utiJi7':lda 
es In resección del Plerigión y la cobertura del defecto con un 
¡lUtoinjeno de conjuntiva o membrana amniótica. El tratamiento 
adjunto con mitom ic ina e y la beta irradiación puede ut ilizarse 
para minimiZólT la recidiva. pero puede complicarse en raras oca­
siones con necrosis escleral tardía. 

Diagnóstico diferencial 

l. Un seudopterigión está callsado por 1:1 adhercncin de un 
pliegue de conjuntiva a unu úlcern cornenl periférica o unu 
L.Onn de ndclgazamiento periférico, y i>C fija sólo en su vénice 
n lu córnen (Fig. 4 .70). Un pterigión verdadero está adherido 
completamente u las estructuras subyacentes. 

2. Neoplasia intraepitelia l conjuntiva! (I 'cr más adelnnte). 

Fil· 4.10 
Seudopterigi6n. 

Concreciones 

Lns concrec iones son l e~ iones extraordinariame nh,! frecuentes 
(lile hnbitualmente afec tan a pacientes ancianos y que también 
pueden ocurrir en paciemes con enfermedad crónica de las glán­
dulas de Meibomio. 

l. Signos . Pequeños depósitos, a menudo múlt iples. como 
yeso. de color amari llo -blanco. (Iue suelen observan.e en la 
conju ntiva tarsal inferior y de l fo ndo de S,ICO (Fig. 4 .7 1). 

2. No suelc ser necesario tratamiento porque las conCR'Ciones 
son subcpitelialc.<; y asintomáticas. Si una concreción grande 
erosiona el epitelio y originu irritación, se puede cxtirpar bajo 
illlestcsia tópica con una aguja. 

Quiste de retención 

Un quis te de retención es Unol lesión muy frecuelllC y habitual­
mente asi ntomática de paredes finas que contiene un líquido 
claro (Fig. 4 .72). El tratamiento, si es preciso. se rea1i7..a Illl..'d ian · 
le la punción ~i mplc con una aguja. 

Fil. 4.11 
Concreciones conjuntivates. 

Fi,. 4.12 
Quiste de retendón conjuntival. 

. Lesiones pigmentadas 

Melanosis epitelial conjuntival 

La melanosis epitel ial conjuntival (racial) es un cuadro ben igno 
que frecuente mente está presente en personas de raza negra y 
a iras de piel oscum. Amoos ojos están afcctado~, pero la intensi­
dad puede ser asi mé trica. 

l. La prese ntación es durante los primeros años de vida. La 
mcJ¡mosis se vuelve estática en la edad adulta prccol. 

2. Signos 
• Hny áreas aplanadas. formando placas y de pigmcntación 

pardusca diseminadas por toda la conjunt iva (Fig. 4.73). 
• Con la lámpara de hendidura la pigmentación se ve dentro 

del epitel io y se muevc librementc sobre la superficie de l 
globo ocular. 

• La pigmentación puede ser más intensa en el limbo y alre­
dedor de las rama~ pcrfomll tes de los nervios cil iares ante­
riores cuando entran cn la esclerótica. 

• La pigme ntación yuxtalímbica puede extenderse en la peri­
fe ria de la córnea. 



l . Diagnóstico dife rencial 
a. La peca cOfljllmil'al es una pequeña área de pigmemación 

epitel ial (Fig. 4.74). 
b. El tlsa de Axellfe ltf es una zona de melanosis alrededor de un 

nervio i n trae~lcral o una arteria cil iar anterior (Fig. 4.75). 

Fil' 04.704 
Peca conjuntiva!. 

Fil' 4.75 
Melanosis alrededor de un nervio intraesder.d. 

Conjuntiva 

c. Los depósitos de rímel suelen acumu larse en el fondo de 
saco inferior (Fig. 4.76). 

d. Los depósito~ de adrCl/ocrolll(} son pequeñas agrupacio­
nes de pigmernoen la conjuntiva tarsal o del fondo dI! saco 
asociadas con el uso a largo plazo de gOtas de adrenal ina 
para e l glaucoma (Fig. 4.77). 

Fil' 04.76 
DepÓSitos de rimel en el fondo de saco. 

Fil. 04 .17 
Depósitos de adrenocromo conjuntivales. 

Melanocitosis ocular congénita 

Clasificación 

Ln melanocitosis oculnr congénita es unn hiperplasia melanocí­
líea infrecuente que ocurre en tres si tuacioru:s clínicas: 

1. La m e lanocito s is o cular. la menos frec uente. sólo afecta 
al ojo. 

2. La melanocitosis d é rmica s610 nfec la a la piel y supone 
alrededor de una tercera pane de los casos. 

l . La melano citosis oculo dé rmica (nevus de Ota) afec ta a la 
piel y alojo. Es e l tipo que se encuemra con más frecuencia. 
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Signos clínicos 

l. Signos 
• Es una pigmentación lIlulti foclll de color gris l)izarr.1 (Iue se 

locnli7..1 ~ubco,~unliva lmente en In cpicsclcr:J y no se puede 
de~p l n7ar M>hre el globo ocu lar (Fig. 4.78). 

• Ocn~ion:llmcnte la córnea peri férica puede estar afectada. 

Flg. " .78 
Melanociw sis subepitelial congéniQ. (CorteSb de B. J~.) 

2. Nevus de O ta 
• Hiperpigmentac ión uni lateml de la piel facial pro funda. 

más frecuen temc nte en lu distribución de la primera y 
segunda divisiones del nervio trigémino (Fíg. 4.79). Puede 
ser sut il en individuos de piel clara y se detecta mejor por 
ohservnción bajo una buena luz. 

• UI afectación de la tercera división del nervio trigémino y 
de rOl mucosa nasal y bucal es poco frecuente. 

Fig . ... 79 
Melanocitosis dénnica congénita derecha en un neY\lS de O ta. 

Asociaciones ipsilaterales 

l . UI h ipercrom ía del iris es frecuellle (Fig. 4.80). 
2. En il lgunos pacientes existen mame lones de l iris. que son 

lesio nes villi formes pequeñas y regul armen te espaciadas 
poco frecuentes (Fig. 4.81). También se pueden encontrar en 

Fil' ".80 
Melanocitosis subepite lial conjun tival congénita derecha 
e hipercromla de l iris derecho en un nevus de Oca. 

Fig. ".81 
Mamelones en el Iris en un nevus de O ta. 

paciente~ con neu rofi b romalo~i~- l . anoma l ía de Axenfeld­
Riegcr y anomnJín de Pclers. 

J . Lit h ípe rpigm e ntación del fondo de o jo es poco fre ­
cuente (Fig. 4.82). 

fig.4.82 
Hiperp igmentaci6n del fondo de 010 en un nevus de Ota. 



4. En una minoría de pacien lcs blaneos pueden prescnlarse 
melanomas dellmclo uveal. 6rbila. cabcz:1 del ncrvio 6pli· 
co o cerebro. 

S. El glaucoma. asociado con hi pcrpigrucmaci6n Irabecular. 
¡¡parecc en aprox imadameme el 10% de los casos. 

Nevus conjuntival 

Un ncvus conjuntival es una enfermedad rclalivamenle infre­
cuenle, benigna y genemlmente unilaleml. La locali7..aci6n má:. 
frcc uenle es el área yuxlalímbica (Fig. 4.83), seguida de los plie­
gues y la caruncu la (Fig. 4.84). 

Fig. U3 
Nevus conjuntival no pigmentado. 

Fig. U4 
Nevus de la carúncula. 

l . La presentación suele ser dumnlc las 2 pri meras décadas de 
la vidn con irritación oculnr o una le:.iÓn pigmentada. 

2. Signos 
• Lc.. .. ión sol ilaria. clamll'lente del imitada. plnna o ligeramen­

le ~obrcclevada (Iue puede movcr~e li bremcn le sobre la 
superfi cie cs<; !cral. Son frccuentc~ los espacios quísticos 
denl ro del nevus. 

Conjuntiva 

• La cllOtidad de pigmenlación es variable y a lgunos nevus 
son casi no pigmenlados (n'r Fig. 4.83). 

• Los nevus pigmentados e:ls i ~ ie ll1prc contienen algún reMO 

marrón. que varía del color 10SIado al color chocolate inten­
so (Fig. 4.85). 

• Alrededor de la pu bertad la inl cnsidad de la pigmentación 
puede incrementarse y el nevus puede crecer. 

Fig. 4.85 
Nevus cOfliuntival pigmentado. 

J. Signos de malignidad potencial 
• Lesión pigmentad a en una loca li zación inu sual como 1:1 

conju ntiva palpcbral o c l fondo de saco. 
• E)l: tensión a la córnea. 
• Aumento brusco de la pigmentación o crecimiento . 
• Aparición de vascularidad C)l:ecplO en la pubertad . 

4. El tratamiento mediante rcsección quiní rgica está indicado 
por mo tivos cosméticos. Otras indicaciones menos frecucntes 
son la irritación y la sospecha de tTilllsfon nación maligna. 

Melanosis adquirida primaria 

Clasificación 

La melanosis adquirid:. primaria (MAP) cs una enrwnedad poco 
frecuente y casi siempre unilateral que afecta típicmllcnte a per­
sonas de mediana edad y rn ... ..a blanca. Los dos tipos histológicos 
son los siguientc.. .. : 

l . La HAP sin atipia es una proli fe r¡lción benigna de rnelano­
citos normales lim itada H la cnp:1 basal de la conjuntiva. 

2. La HAP con atipia es un lruSlofll O premali gno que ti ene 
una probabilidad del 50% de trnn sformarse en mali gna en 
5 años. Se caracteri za por un incremenlo en e l número de 
Il'lchlOocilOs grandes con nucléolos promi nentes. afectando (1 

lodas las capas de la conjunti va (diseminación pagetoide). 

Signos clínicos 

l. La presentación de la MAP sin ali pia puede ser a cualquier 
cdad. pero la MA r con ati pia suele verse después de los 45 
años de edad. 
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2. Signos 
• Árc,lS irregularc<;, uni focales o multi focalcs. de pigmenta­

c ión pardusca y lisa q ue pueden afec tar a c ua lq uie r pil rle de 
la conj unt iva (Figs. 4 .86 y 4.87). 

Fil_ 4.86 
Melanosis adquirida primaria. (Cortmo de a.Jay.) 

Fig. ".87 
Melanosis adquirida primaria. 

• Las I c~ioncs afec tan a l epite lio y por lo tamo puede n 
moverse sobre la superfi cie del globo ocular. 

• La MAl' puede retraerse o penn:llltx-er eswblc durante lar­
gos períodos de tiempo. También puede acl11ra~c. oscure­
cerse focalmente o crecer centrffugamcntc (crecim iento 
radia l) . 

NB: Se necesitan múltiples biopsias ayudadas con ¡nmu­
nonistoquimica para el diagnóstico porque los signos cl ínicos de 
melanosis adquirida primaria con o sin atipia son los mismos. Un 
signo de transformación maligna de la melanosis adquirida PJ'i­
maria a melanoma es la aparición brusca de uno o más nódulos 
en lesiones que por otro lado son planas (Fig.4.88). 

Fig.4.88 
MeLanoma asociado con una melanosis adquirida primaria. 
(Cortula de B.Jay.) 

Tratamiento 

1. Ln MAP sin a tipia no necesita tratnrniento. 
2. MAP con at ipia 

• Las zonas Ix-"<Iue iins se tratnn medinllle resección . 
• Lns áreas gmndes que no se pueden exti rpar se pueden tratar 

con ctiotcmpia sola o con la apliclIción tópica de mi lOl ll icina C. 

Melanoma conjuntival 

El rnelanoma conjuntival SUllOnc a lrededor del 2% de todas las 
neoplasias del ojo. 

Clasificación 

l . El m e lanoma o riginado a part ir de una MAP con at i­
pia supone el 75% de los casos (Fig. 4.89). 

2. El m e la noma originad o a pa rtir de u n nevus preexis­
t e nte supone el 20% de los casos. 

3. El m e la noma prima rio es e l menos frec ue nte. 

Fig.4.89 
Melanoma multifocal asociado con melanosis adquirida primaria. 



Me/anomo primario 
l. La presentación sue le ser en la sexta década de la vida 

excepto ~n los pacientes que ti~nen un sfndrome raro de nevus 
displásico. que puede dar lugar a múlt iples 1l1elanomas en una 
edad temprana. 

2. Signos 
• Nódulo solilario negro o gris que contiene vasos nutridos 

di latados y que puede estar fijado a la epiCSClera (Fig. 4.90). 
• Los tumores amel:móticos (no pig mentados) son rosados y 

tienen un aspecto característico liso. vilscularizado o simi­
IUT a un pez (Fig. 4.91). 

• Una localización frecuente es el área límbica. au nque el 
tumor puctle surgir en cualquier lugar de la conjuntiva. 

M" I .. ",,~ conjuntival pigmentado primario. ¡CortISIa de e.p,..) 

M" .. ,o,~ conjuntival amelanocítico primario. 

Tratamiento 

l. Melanoma circunscrito 
• Resección quirurgita con una zona libre amplia y criotera­

pia para prevenir la recidiva. 
• Si la histología identi fi ca el tumor en los bordes de la resec­

ción. está indicada una reescisión amplia de la cicatriz qui­
rúrgica y la aplicación de criolerapia. 

Conjuntiva 1 ( .9 

• El reexamen del paciente se realiza con intervalos de 6- 12 
mcses y durante toda la vida. En cada visi ta se eXamirHl 
completamente la supe rficie conjunt iv:1 1. y cualqu ier áre¡¡ 
sospechosa se examina hislológicamenlc después de obte­
ncr biopsia o una impronta par.! cilo1ogfa. 

2. El melanoma difuso se trata med iante resección local de 
los nódulos localizados y crioterapia o mitomicina e para el 
componente difu so (Fig . 4.92). 

Fig.<4.92 
Melanoma conJuntival difuso. 

l . Las recurrencias orbitarias se tratan mediante resección 
local y radioler:lpia (Fig. 4 .93). L.1 exenteración no mejora la 
tllsa de supervivencia y por lo tanto se reserva p.1ra pacientes 
con enfermedad ex tensa y agresiva quc no pueden ser contro­
lados por otros métodos. 

FIg.4.9] 
Recurrencia de un melanoma conjuntiva!. 

4. La afectación de los ganglios linfáticos se trata mediante 
resección quirurgiea y radioterapia. 

S. El tratamiento paliativo se realizn con quimioterapia para 
la enfermedad metastásica. 

Pronóstico 

La mortlllidad global es de alrcdctlor del 12% a los 5 años y dd 
25% a los 10 años. Los princi pales lugares de metástasis son 
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ga ngli os linfát icos reg iona les. pulmón. cerebro e hígado. Los 
indicadores de mal pronóstico son : 

• Tumores ll1u ltífocalcs. 
• Tumores cx tra límbicos que afectan a la carLlncu la. fondo de 

saco o conju ntiva palpcbraL 
• Esresor tumoral de 2 mm o más. 
• Recidiva. 
• Di seminación linfá tica u orbitaria. 

Diagnóstico diferenciol 

l. Nevus grande que crece durante la pubertad (Fig. 4.94). 
Si n embargo. al contrario que e l melanoma. no afcctu a la 
córnea. 

2. Melanoma del cuerpo ciliar con extensión exlraoc ul ar 
(vcr Fig. 11. 12). 

1. Melanocitoma, que es Ulla lesión rara. congénita. negra y 
de crecimiento lento que no se puede mover libremente sobre 
el g lobo ocu lar (Fig. 4.95). 

4. Carcinoma conjuntival pigmentado en una persona de 
piel oscura. 

Fig.4.94 
Gran nevus conjuntival. 

Fig.4.9S 
Melanocitoma conjuntival. 

. Tumores escamosos 

Papiloma conjuntival 

Papiloma pedunculado 

El pap ilo ma pedunculado está causado por la infección por e l 
virus de l papiloma humano (tipos 6 y 11). que se pude producir 
por tran smi s ión matcrnofili al cn clnae imiento a través de una 
vagina infectada. 

l. La presentación puede scr poco después de nacer o en la 
edad adu lta temprana. 

2. Signos. Los papilomas. que pueden ser mú lt iples y ocasio­
nalmente bilate rales . sue len IQC,llizarse en la conjuntiva pal­
pebral. fondo de saeo o carúncula (Fig. 4.96) . 

Fig.4.96 
Papilomas conjuntiva les pedunculados. 

3. El tratamiento de las lesiones pequeñas puede no ser preci ­
so debido a la alta tasa de resolución espontánea. Las lesiones 
grandes se tratan med iante biopsia escisi onal o crioterapia . 
Las opciones terapéuticas de las recidivas inc luycn imerfe rón 
alfa subconju ntiva l. mitomicina C tópica y cl metidina oral. 

Papiloma sésil 

El papiloma sési l (neoplásicu) no es infeccioso. 

l. La presentación sue le ser en personas de mediana edad. 
2. Signos. La lesión es única y unilateral. y la local ización más 

frec uente es la conjuntiva bulbar y yuxtalímbica (Fig. 4 .97). 
3. El tratamiento se real iza medi ante resección. 

Neoplasia intraepitelial conjuntival 
y corneal 

La neopl asia int raepi tcl ial conj unt ival y corneal (NICC) es una 
enfe rmedad rara. benigna. unilateral y lentamente progresiva con 



Fig.4.97 
Papiloma conjuntival sésil. 

un bajo potenc ia l maligno . Los cambi os hi stológicos oscilan 
enlre Jisplasia epi lC li almooerada o grave confinada al tercio 
basal del epitelio hasla la afectación de lodo el espesor del epite­
lio con célu las displásicas (carcinoma in si tu). Los factores de 
riesgo son la expos ición a los rayos ultravioleta. infección por 
papilomavirus humano y sida. 

Signos clínicos 

1. La presentación sue le ser en la vida adulta ta rdía en forma 
de irritación ocular o una masa. 

2. La N1CC en placa es una masa carnosa ligeramcnte sobre­
elevada. gelat inosa o leucopláqui ca. con vasos sanguíneos 
superficia les ape lotonados en e l li mbo dentro de la f isura 
intcrpalpcbral (Fig. 4.(8). 

Fig.4.98 
Neoplasia intraepitelial conjuntival en placa. 

3. L1 NICC papilomatosa es una les ión sobreelevada discreta 
con vasos sangu íneos en forma de sacacorchos superfic iales 
(Fig . 4.99). 

4. La NICC d ifusa. que es poco frecuente. se caracteriza por un 
engrosamiento conj un ti va} mal de limitado (Fig. 4. I (Xl). 

Fig.4.99 
Neoplasia intraepitelial conjuntival papilomatosa. 
(Cortesía de C. Barry.) 

Fig.4.100 
Neoplasia intraepitelial conjuntival difusa. 

Conjuntiva 

NB: Las tres variedades pueden asociarse con epitelio hiper­
plásico blanco-grisáceo que se extiende por la córnea. La citolo­
gía por impresión puede ser útil para e l diagnóstico. 

Tratamiento 

l. La NICC local izada se trata mediante resección con criotc­
rapia adjunta. 

2. La NICC difusa es más di fíci l de tratar porq ue los bordes nlal 
definidos hacen quc el tcj ido afectado clínicamente sea indi s­
tinguible dcl tejido sano. Esto suele dar lugar a una resección 
incompleta y ulla e levada tasa de recidiva. Por 10 tan to. se han 
intnxlucido otras modalidades de tratam iento como a llemati ­
vas o adj untas ¡¡ la c irugía. Entre éstas se encuentran la mito­
micina C. e l 5-fluoro uracil0 y el intcrfcrón alfa-2b tópicos. 

Diagnóstico diferencial 

l. Papiloma conjuntival atípico . 
2. Pterigión , que tam bién sc asocia con exposic ión 11 rad iación 

ult ravioleta. 

9' 
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3. Hiperplasia seudoepiteliomatosa. que es un nódulo yux­
talímbico. blanco. hipcrqucratósico y de rápido crecimiento 
que se desarrolla secundariamente a la irritación (Fig. 4. J 01 ). 

Fig .... tOt 
Hiperplasia conjuntival seudoepi[eliomatosa. 

4. Co njuntivit is crónica unilatera l, que puede ser imitada 
por la NICC difusa, 

5. Me lanoma am elanótico. 
6. C a rcinoma conjuntiva l (I't~r más adelante). 

Carcinoma celular escamoso conjuntival 

El ca rc inoma cel ular escamoso es un lumor ra ro y de creci­
miento lenlO con ma lignidad de bajo grado que puede apare­
cer de novo o a partir de una N1CC previa. Se prcscnla con 
una frecuencia aurncllIada en pac ientes con xcroocrma pig ' 
mem o.\' lIm y sida. 

Signos clínicos 

l . La p resentació n suele ),C! en la ed:.d adulta tardra de fomm 
similar a la NICC. 

2. Sig nos 
• Masa papilorllatosa o gelati nosa. carno~a y rosada. que fre~ 

cuentemente se asocia con vasos nutricios (Fig. 4 .102). que 
a veces puede estar cubierta por placas de querati na. 

• El lUmor está localizado habitualme nte yuxtatímbico y 
mmmente se origina en la conju ntiva del fondo de saco o 
palpebral. 

• Los tumores límbicos pueden afectar a la córneu adyucente 
(Fig. 4. 103). pero la invasión eseleral (profund¡¡) es poco 
frcc uellle. 

Tratamiento 

l . Re se cció n q ui r úrgica y criotc rnpia adjunta. 
2. La quimiote ra pia tópica con mitomicina C o 5· n uoroura­

cilo puctle estar indicada p¡lrd las recaídas o cl tmtamicnto pri­
muria de casos pl\.."'Coces seleccionados. 

Fig. 4.t02 
Carcinoma celular escamoso con juntiva! que Invade la córnea. 

Fig.4. 101 
Carcinoma celula r escamoso conjuntival avanzado. 
{Cortesúo de C. Barry.] 

J . Enucleació n p.'ira casos de invasión intraocu lar . 
... Exente ra cló n para los casos ¡¡v¡¡nzados con afectación orbi­

taria . 

. Otros tumores 

Carcinoma de glándula sebácea 
conjuntival 

El carcinoma de glándula sebácc¡1 es un tumor muy raro pero 
muy agresivo que puede invadir la órbilll y dar lugar 11 metástas is 
en los ganglios linfát icos regionales y otros lugares 11 d is tancill . 
Se observa en las dos situaciones cl ín icas s iguientes: 

L Invasió n intrae pite lial co njuntival del carc ino ma de 
glándula sebácclI (d iseminación pllgctoidc) a part ir de un 
tumor que afecta primari lllTIcnte a las glándul as de Meibomio 



o a las glándulas de Zeis ( Fer Capítulo 1). En esta situ ación 
puede simular una blefarocollj untivili s crónica. 

2. El carcinoma intraepitelial pri m ario orig inado y con­
finado a l epitelio conjunt ival es mucho menos frecue nte 
(Fig. 4. 104). 

Fig . ... I04 
ú rcinoma de gI~ndula sebacea inuaepitelial conjuntiva l. 

Coristoma epi bulbar 

Un coristoma es un soorccrccimiento congénito de tejido noonal 
en una localización anomla!. Hay dos tipos principales: (a) der ­
/IIOil/e.f y (b) lipoder/llQil/es. 

Dermoides 

Los dermoides pueden aparecer de forma nislada o a menudo en 
pacientcs con síndrome de Go[denhar (Fig. 4.105). sfndrome de 
Trcacher Colli ns y síndrome del nevus sebáceo de Jadassohn. 
Los dennoides conticnen diversos tej idos como cartílago. grasa. 
músculo. folículos pilosos y glándulas sebáceas. 

[. La presentación es en la primera infancia. 
2. Signos. Son masas blandas, suaves. amarillentas y subeon­

junt ivales generalmente siluadns en el limbo in ferolemporn l 

Fig.4.I 05 
Dermoide del limbo en un slndrome de GoIdenhar. 

Conjuntiva 

(Fi g. 4. 1(6). En ocas iones las lesiones son muy grandes y 
pueden rodear pn'\cticamellle el limbo (Fig. 4. l 07). La afecln­
ción bilatera l e~ poco frecuente. 

Flg. ".106 
Dermoide del limbo localizado. 

Flg .... 107 
Gran dermoide del limbo. 

3. El tratamiento está indicado si la lesión causa una defor­
midad cosmética. se extiende al eje visual. causa as tigmmis­
mo o formación de dellen. o irritación oc ular crónica . Las 
lesiones pequeñas se pueden resecar aunque la ex!irpación de 
las lesiones grandes puede resultar más com plicada y puede 
preci sar injerlo corneal o esclcral laminar. 

Upodermoides 

l. La presentación es en la vida adultn. 
2. Signos. Aparecen como masas blandas. móviles y subeon­

j untivales que se locali zan generalmente en el can to externo 
(Fig. 4.IOB) . 

3. Hay que evitar el tratamiento porque la cirugía puede com­
plicarse con la cicatrización. ptosis. ojo seco y problemas de 
rnotilidad ocular. Sin embargo. si resultml espec ialme nte 
desagradables. In reducción de la porc ión anterior puede 
mejorar la estética sin comprometer la mOlilidad ocular. 
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Fig. ".108 
lipodermoide. 

Linfoma conjuntival 

Los lillfoc ilOS se encuentran normalmentcen lasu<;tancia propia. 
de forma que la conjunt iva. asf C011l0 los lugares linfoides extra­
gangl ionares (;01110 el intesti no y el pu lmón. pueden ser el asien­
to de lesiones linfoprol ifcrlltivas que constituyen un espectro que 
va desde la hiperplas ia reactivu benigna hasta la hipcrplusia tuf­
pica y cl linforna . Las lesiones benignas y malignas comparten 
características si mil:lres y no se pueden difere nciar clínic:lOlente. 
En ocasiones. la hiperplasia reactiva experimenta transform:lción 
1I1l11igna a linfo ma. La mayorí:1 de los linfomas conjunüvlllcs se 
originan cn célula. .. B con afectación sislémÍC"a aproxim:ldmnentc 
en el 30% de los casos. 

l . La presentación suele ser en la edad aduha tardía. en forma 
de irritación o turncfucción no dolorosa. 

2. Signos. In fi ltrados de color rosa-sa lmón o de co lor carnc, 
móviles y de creci miento lento en los fondos de suco inferio­
res o las superfic ies epibu lb .. res que pueden ser billl teralcs 
(Fig. 4. 109). Las lesiones se pueden localizaren la conj untiva 
o asociarse con afectación orbilana. 

Fig. ".109 
Linfoma conjuntiva!. 

N8: Raramente un linfoma difuso puede parece~e a una 
conjuntivitis crónica (Fig. 4. 11 O). 

Fig .... 110 
Unfoma conjuntival que parece una conjuntivitis crónica. 

3. El tratamiento ~ue l e reali zarse mediantc Tild ioterapia. 
Otras opciones son quimi otcrapia. resección. criotcra pia e 
inyección loe:!1 de intcrfc rón alfa -2b. 

Sarcoma de Kaposi conjuntival 

El sarcoma de Kaposi es un IU mor de creci miento lenlo y baja 
malignidad que sue lc manifestarse la mayoría de vcces en Jos 
pacientes con sida. 

l . La presentación es en la vida .. dulta con irritac ión o deco­
loración indolora. 

2. Signos. El sm coma de Kapo~i conjuntÍ\'al se Il rl!Senta como 
una masa rojo-bri ll:l!lte, plana, generalmente loeulizada en el 
fondo de saco infer ior y que se puede co nfund ir con una 
hemorrdgia subconjuntival .. c rónica» (Fig. 4. 111 ). 

Fig, 4.111 
Sarcoma de Kaposl conjuntiva!. 



3. El tratamiento es nece~nrio por motivos cosmét iw~. hemo­
rragia O in fección. Las opciones incluyen radioterapia local y 
resección COI! o sin eriotcrapia. 

Granuloma piogénico conjuntival 

Un grimu loma piogénico es una prolifemc ión vaseuJarizad:1 de 
tej ido granulomatoso. 

l. La prese ntación sud e ser al cabo de pocas semanas después 
de una cirugía conjuntival como la resección de un pterigión. 

2. Signos. Una nHlsa eo nj un tival carnosa y vaseularizada 
(Fig.4. 112). 

3. El tratamiento se realiza mediante resección. 

Conjuntiva 

fig.4.112 
Granuloma piogénico conjuntiva!. 
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Anatomía aplicada 

El d iámetro med io de la córnea es de 11.5 mm (verl iea !) y 
12 mm (horizontal). L:I córnea consta de las s iguientes c inco 
capas (Fig. 5.1): 

l. El e pitelio es estratificado. escamo:lU y no querati nizado. y 

comprende: 
• Una capa única de células colu mnares basales que se unen 

mediante hemide~mosomas a la membrana basal epitelial. 
• Dos o tres tilas de célu las en forma de a las . 
• Dos cupas de células de superfi cie escamosa. 
• La superficie de las cé lulas má~ externas está aumentuda 

por micropliegucs y mi t rovel losidudes que facili tan la 
absorción de 1l1ucinu. De~pués de un tiempo de vida de 
a lgu nos d ías las cél ul as superficia les se desprenden a la 
película de lágri mas. Debido a su excelente capacidad de 
regeneración. el epitelio no se escari fi ca . 

• Las células madre epileliales están localizadas principal­
mente en el limbo superior e infe rio r. y son indispensables 

Película lagrimal 

Células de superficie 

aladas 

f.- -c""',, basales 

~t:~~;~:.··_- ".""bl' ", basal 

Epitelio 

M~mbrana_ 

basal 

Capa _ 
de Bowman ---Estroma ____ _ 

-

Membrana .~1!i1lJjii!~ 
de Descemet 

Endotelio 

Fil' 5. t 
Anatomla de la c6rnea. 

Córnea 

para el mantenimiento del epitelio corneal sano. También 
ac túan como barrera de la unión. evitando que el tejido 
conectivo crezca en e l interior de la córnea. La d isfunción o 
deficiencia de las células madre lfmbicas puede dar lugar a 
defec tos epitel iales c rónicos. sobrecrec imiento del epitelio 
conj unt iv:l 1 en la superficie corneal y vascula rizólc ió n. 
Alguno:. de estos problemas pueden evitarse med iante tras­
plante de células límbiea),. 

2. La capa d e Bowman cs una cap.1 superfic ial acelular de la 
estromn (Iue cicatriza cuando se daña. 

l. L1 estro m a ocupa Hlrededor del 90% del grosor de la cómea. 
Está compuesta principalmente por capas de fibrillas de colá­
geno orientadas de forma regular cuya separación es manteni ­
da por una sustancia fundam ental de protcoglicanos (condroi­
tín sulfnto y queratán sulfato) con tíbroblastos modificados 
(queralocitos) intercalados entre sus capas. 

4. La membra na de D e scemet está compuesta por un fino 
enrejado de fi brillas de colágeno. ConMa de una zona es triada 
anterior que I'C de~arroJl a en el útero y otra zona no estriada pos­
terior que se c~tabk'ce a lo largo de la vida sobre el endotelio. 

5. El e ndotelio consta de una única capa de células hexagonales. 
Desempeña un 1"1pcl vital en el mantcnimiento hídrieo de la cór­
nea pero no puede regene ... .lJSC. Con la edad e l número de célu­
las end()(e liales desciende grndualmc nte. por lo que las células 
vecinas han de aumentar de tamaño pam llenar e l espacio. 

NO: la córnea está ricamente provis ta de terminaciones 
nerviosas sensitivas a través de la primera división del nervio 
trigémino. Existe un plexo nervioso subepite lial y en la estro­
ma. En los ojos con abrasiones corneales o queratopatía bullo­
sa.la estlmulaci6n directa de las terminaciones nerviosas causa 
dolor, lagrimeo y fotofobia. El edema corneal provoca difra c­
ci6n y slntomas de halos alrededor de las luces. 

Biomicroscopia con lámpara 
de hendidura 

Es importante detectar de forma sistemática los signos clínicos 
con respec to a la posición. profundidad y tam año mediante la 
biomicroscopia con Jálllp:lra de hendidura (Fig. 5.2): 

l. La iluminación directa con luz dirusa se emplea pa ra 
detectar anomal ías importantes . 
• El haz de la hcndidu"'d se estrecha y se dirige oblicuamente 

de forma que se visualizH una sección transversal cuadrilá­
tera de In córnea. 

• Al estrechar e l haz después. se observa una sección óptica 
muy fi na de la córnea. 

• Se puede aj usta r la altura de l haz coax ial para med ir e l 
tamailo de la lesión. 

• Se puede variar la orientación rotando el aloj:lmiento de la 
lámpam. 

• Al hacer p:lsa r el haz H través de toda la córnea se puede 
detcnninar e l espesor y la profundidad de las lesiones cor­
ne:lles. 
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Iluminación directa 

Difusión esc leral 

Retroiluminación 

Fig.5.2 
Técnica de biomicroscopia con lámpara de hendidura. 

• La naturaleza de la luz emitida se puede modi ficar median ~ 

te el empleo de fi ltros. PorejelTlpl o. e l uso de fi ltro aneritro 
hace que los obje tos rojos aparezcan negros, lo que incre­
menla el contraste cuando se observan estructuras vascu la­
res o con ti nción con rosa de Bengala. Sue le emplearse un 
fi II ro azu l cobalto junto con la fl uoresceína. 

2. La difusión escleral supo ne desplazar el haz de la hendidura 
lateralmente de forma que la luz caiga sobre el limbo mientras 
el microscopi o se enfoca centra lmcnle. La lu z se trans mi te 
dentro de la córnea por reflex ión interna total saliendo por el 
limbo opuesto. Una lesión corneal quedm'¡¡ ilumi nada porque 
al tera la vía del haz de luz reflejado imcrnamcnte. Esta técnica 
es especialmente úti l en la detección de patologías suti les. 

3. La retroiluminación emplea la re fl exión de la luz del iris O 

el fondo para ilu minar la córnea desde at rás. Esto permite la 
detección de pequeños ca mbios epi telia les y endotelia les, 
precipitados corneales y pequeños vasos sanguíneos. 

Signos de enfermedad corneal 

Lesiones superficiales 

l. La erosión epitelial punt eada (EEP) es un defecto cpite­
li aL ligeramente deprimido. que se tiñe con fluo resceína (Fig. 
5.3). La EEP es inespecífi ca y se puede producir en una amplia 

Fig.5.3 
Erosiones puntiformes epiteliales teñidas con fluoresceína. 
(Corte, ia de A. Bacon.) 

variedad de quera topatías. La localización de la EEP sirve con 
frecuenc ia como clave para &aber la etiología. por ejemplo: 
a. Superior. En fermedad vernal, queratoconj unti vifis límbi­

ca superior. párpados laxos y lentes de contacto mal adap­
tadas. 

b. Interpalpebral. Ojos secos. di sminución de la sensibi lidad 
corneal y exposición a luz ultraviole ta. 

c. l/lferior. Enfermedad del borde palpebral inferior, exposi­
ción corneal , rosácea, toxicidad por colirio y autoinducida. 

2. La queratitis epitelial punteada (QEP) es el ejemplo de 
las infecc iones virales. Se caracteriza por células epitel iales 
opalescentes. tumefactas y granul ares, que son visibles si n 
ti nci6n (Fig. 5.4) Y que se tiñen bien con rosa de Bengala pero 
poco con nuoresceína. 

3. El edema epitelial es un s igno de dcscompcnsació n 
endotelial o de elevación ag uda y grave de la presión intra­
ocular. Se caracteriza por la pérdida del brill o corneal nor­
mal (Fig. 5.5) y. si es grave. puede asoci arse con vesíc ulas 
y ampollas (Fig. 5.6). 

Fig.5.4 
Queratitis epitelial puntiforme. 



Fil' 5.5 
Edema epitelial corneal. 

Fia·S.6 
Vesículas y pequei\as bullas epiteliales comeales. 

4. Filamentos 
a. Sigilos 

• Pequeñas hebras de moco en forma de coma alineadas 
con el epi te lio. unidas a un eXlre mo de la superficie cor~ 

neal (ver Pig. 3.5): el extremo no unido se mueve eon 
cada parpadeo. Por debajo de sus uniones al epitelio se 
pueden observar opacidades grises subepite liales . 

• Los fil amentos se t iñen bien con rosa de Bengala (ver 

Fig. 3.5) pero no con Iluorescefna. ya que la Iluorescef­
na permanece extracelular mientras quc el rosa de Ben­
gala tiñe las cél ulas muertas y degeneradas y el moco. 

b. Cmua!; . Qucra toconj untiv iti s seca. qucralOconju nli vit is 
Ifmbica superior. sfndrome de c rosión rec urrente . ojo 
ocluido. exposición corne31. hipoestcsia cornca1. herpes 
zostcr oftá lmico, accidentes vu!>Culures del mesencéfalo y 
blcfarospasmo esencial. 

S. Un ponnus es un crecimiento subcpitel ia l inllamalOrio o 
dcgencralivo de tejido fibrovasculur desde c1limbo. Un {XIII · 

/UIS progresivo se caracteriza por inli lt rae ión (lue se extiende 
más a llá de los vasos de creci miento interior (Fig. 5.7). En un 
(Xllllm.j· regresivo los vasos se extienden más al lá del infiltrado. 

Fia, 5.7 
Pannus. 

Lesiones de la estroma 

Córnea 

l. Los infiltrados son áreas foca les de inflamación activa de la 
estro ma y están compuestos por acúmulos de leucocitos y 
desechos celulares. 
a. Signos 

• Opacidades granulares foca les bl anco-grisáceas gene· 
ralmente en cl interior de 13 estroma anterior y h3bitu31 -
mente asociadas con hiperemia límbi ca o conj unti v:tI 
(rig.5.8). 

• Halo circundante de infihmci6n menos densa de fomla que 
se pueden discernir las células inflamatorias individuales. 

fil. 5.8 
Infiltrado de la estroma anterior. 

b. Causas 
• Las causas no infecciosas (sensibilidad al antígeno) 

incl uyen el porte de lentes de contacto y la querat it is 
marginal. 

• Querat itis infeccios lls causadas por bac te rias. virus. 
hongos y prot07..QOS. 1...1 regla mnemotécnica «PEDAL» 
es úti l para distinguir los inlilt rados no infecciosos de 
los infecciosos porque estos últimos suelen asociarse 
con Pail! (dolor en ing lés). defectos Epite liales. Di.\' -
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c!w/"ge (secreción en ing lés) , reacción de la cámara 
An terior y una Localización más centra l. 

2. Edema 
a. SigilOS . Espacios ópticamente vacíos entre las láminas de 

la estroma. asociados con un aumento del espesor comea! 
y una dismi nución variable de la transparencia como rcsu l ~ 

tado de la disru pc ión de] ali neamiento regular de las hími~ 

nas corneales (Fig. 5.9). 
h. Causas . Queratitis disciformc, qucralow no. dis trofi a de 

Fuchs y lesión del endotelio w mcal durante la cirugía. 

Fig. S.9 
Edema corneal de la estroma. 

3. La va$cularización ocurre en una amplia variedad de altera­
ciones corncalcs. Los vasos sanguíneos comealcs visibles con 
la lámpara de hend idura son invariablemente venosos (Fig. 
5 . 10 ) . Los WISOS nu tri<: ios arteriales son d ifíciles de ver sin 
ayuda de la angiograffa f1uoresceínica. La vascularización pro­
funda deriva de los vasos ciliares anteriores y discurre siguien­
do un curso radial recto. desaparece en el li mbo. al cOlllrario 
que los vasos superficiales ondulados que se pueden trazar más 
allá del limbo. Cuando no están perfundidos. los vasos profun­
dos aparecen como «vasos fanta sma», que se detectan mejor 
mediante retroiluminación. 

Fig.S.10 
Vasculari;zad6n de la estroma. 

"'F "' 
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Lesiones de lo membrana de Descemet 

l . Las roturas (Fig. 5. 11 ) pueden producirse como resultado de 
est iramielllo corneal. traumatismo obstétrico y 4ueratocono. 
y dan lugar a un allujo agudo de humor acuoso al interior de 
la e~ ! roma cornea!. 

2. LBs pliegue s (queratopat ía estriada) (Fig. 5.12) pueden estar 
provocados por traum atismo quirúrgiw . hi polOnía ocu lar. 
intlamación de la estroma y edema. 

Fig. S.11 
Roturas en la membrana de Descemet. (Corte';. de C. Barry.) 

Fig.S.12 
Pl iegues en la membrana de Descemet . 

Documentación de signos clínicos 

Se dibujan visualizaciones frontales y de hendidura de la córnea, 
y los detalles se añaden de la siguiente forma (Fig. 5. 13): 

l. Las o p acidades como cicatrices y degeneraciones se dibu­
jan en color negro. 

2. El e dem a e pitelial se represe nta co n peque/70S círculos 
<¡"[.l/ In" el edema de estroma en forma de un sombreado az¡¡1 
y los pli egues en la me mbrana de Desccmet <:orno líneas 
azules onduladas. 

2 



Fig.S.1] 

Precipitado 
corneal 

Cicatri~ 

antigua 

Hipopión 

Documentaclón de lesiones corneales. 

l. El hipopión se muestra en color amarillo. 
4. Los vasos sanguíneos se añaden después en color mjo. Los 

vasos superficiales son líneas onduladas que empiezan fue ra 
del limbo, y los vasos profundos son líneas rectas que empie. 
zan en el limbo. 

5. El pigmento como los anillos de hierro y los husos de Kru· 
kenberg se muestran en color marrón. 

Exploraciones especiales 

Métodos ópticos 

l. La paquimetría mide e l espesor cornea!. que es un índice 
indirecto de la integridad del endotelio corneal. El espesor de 
la córnea au menta hac ia clli mbo . donde oscil a ent re 0.7 y 
0.9 mm . El espesor cornea l cen tral normal está entre 0,49 
y 0.56 mm : valores dc 0.6 mm o más son sugestivos de enfer­
medad endoteliaL 

2. La m icroscopia especular fotografía e l endote lio comeal 
y el análisis posterior de características celu lares como tama· 
ño. forma, den sidad y distribución (Fig. 5.14). La célula 
endotelial normal es un hexágono regu lar. La densidad celu­
lar norma l es aprox imadamente de 3.000 células por mm2; 

rec uentos por debajo de 1.000 por mm2 se asocian con un 
riesgo importante de descompensación endotelial. 

l. La queratometría mide la curvatura corneal dc los 2-3 mm 
axiales de la supcrticie corneal antcrior. 
a. Prillcipio.~ ópticos 

• La córnea actúa como un espejo convexo con curvaturas 
fijas en cada mcridiano. 

• Esto pcrmitc las posic iones de dos puntos vertica les y 
dos puntos horizontales proyectados por el instrumento 
para su renexión fuera de la superficie cornea!. Se mide 
el radio en mi límetros y se convierte en dioptrías. 

b. Limitaciulles 
• La asunción de que la córnea es una superficie esferoci­

líndrica con un radio de curvatura único en cada meri-

Fig. S.14 
Aspecto de las células endoteliales corneales normales 
en microscopia. especular. 

Córnea 

dia no y co n ejes mayores y menores de 90° en cada 
uno. 

• La qucratomctría mide só lo cua tro puntos separados 
aproximadamente por 3 mm y no proporciona informa­
ción acerca de la córnea central o peri férica a los puntos 
anali zados. 

• Las irrcgularidades leves de la superficie corneal pueden 
causar d is torsión que comprometa la exact i(Ud de la 
visión. Por lo tanto. la queratometría tiene un uso limita­
do para medir córneas que no son esferoc ilíndricas. 
corno oc urre con frecuencia en la cirugía refract iva. e l 
queratocono y otras anoma lías corneales. 

4. La topografia corneal con videoqueratoscopia asistida por 
ordenador proporciona un mapa con colores codil1cados de la 
superticie cornea!. Las potencias dióptricas de los meridi anos 
más escarpados y más aplanados y sus ejes también ~e calcu­
lan y muestran. 
a. Indicaciolles 

• Cuantificar el astigmatismo irregular y la distorsión cor­
neal asociada al porte de lentes de contacto. 

• Diagnost icar el q ueratocono precoz. Mien tras que e l 
queratocono avanzado es fáci 1 de diagnosticar. los casos 
precoces o subc línicos suponen un desafío diagnóstico. 

• Evaluar el preoperatono y los cambios postoperatorios en 
los contornos corneales después de la cirugía refractiva, 
un implante de córnea () la extracción de una catarata. 

b. Escalas 
• Las escalas absolutas tienen puntos extremos fijos y 

cada color en particular representa un intervalo específi­
co de la potencia dióptrica. La mayoría de las córneas 
norm ales se encuentra n dentro de l espectro amarillo­
verde de la escala (Fig. 5.15). Debe emplearse siempre 
una escala absoluta para facilitar la comparación en el 
tiempo y entre los pacientes . 

• Las esca las relativas (normalizadas) no son fijllS y va­
rían según el rango dióptrico de cada córnea indi vidual 
(Fig. 5. 16). Es muy importante minn cuidadosamente 
la escala antes de interpretar e l mapa. 
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PupilOllStl 
)(,.(1.10 \'"0.00 

FII· S.15 
Mapa corneal que muest ra una c6rnea 
esférica normal en una escala absoluta 
que oscila entre 34 y 54 O con 
intervalos de 1 D. (COfteSli de E. Morris..) 

1-8-~~~""~~-----=~;;¡.;~=~:~-li~~-- Fil, 5.t6 Escala relativa de un il c6rnea normal 
T~ I con 3,5 O de astigmatismo regular que 

!<t " lIID O OlO muestra un tipico patr6n en pajarita. 
KF 010 ' 10 0 000 (Cortesla de E. Morris.) 

-- -- ~ 
,~ 
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c. La ;,¡UrprelaciólI puede adquiri rse sólo con la práctica. 
Las preguntas importantes a las (Iue hay que responder son: 
• ¿Qué escala muest ... el mapa? 
• ¡,La esca la es apropiada? 
• ¿Elmupu es fiab le? 
• ¿C uál es la posició n de la pupil a e n relac ión con e l 

p.ltrón de curvatura que se muestra? 

Exómenes microbiológicos 

l. Las muestms se obtienen l11edianle raspado comea! con una 
espátula de Kimura o el extremo doblado de una aguja hipo­
dénnie'l de calibre 21 o una hoja de bisturf del n.o 15. Después 
de insti lar un anestésico tópico si n conservantes, los bordes y 
la base de la lesión. generalmente una úlcera. se rllspan con 
suavidad ¡moque firmemente !xljO control visual con 11I lúmpa­
r¡l de hendidurJ.. En los ponadores de lentes de contacto que 
presentan una posible infección corneal se recogerán <¡us len­
tt's de contacto y sus recipientes para un estudio microbiológi-

EH '" 

eo. El muterial se coloca sobre un pon aobjetos y se somete a 
una tinción de Gram y a los s iguientes medios de cultivo: 
u. Agar-sallgre para la mayorfa de las b..1ctcrias y hongos. 
h. Caldo de lioglicolato para la mayoría de las bac teria.~. 

c. Agar-cllOcolate pllrll Ne;.m'r;a y HaellloplliluJ. 
d. Agur-Suhouraud para hongos: se incuba a te mperatura 

umbiente y a 37 oc. 
e. Caldo de infusióII cerebro-coraz.ón para hongos (Iue no 

crecen en agur-Saboufllud . 
f Agur sin nutriefltes en p laca.~ previamente scmbradas con 

un cu ltivo de ESc!/Nic{¡¡a cofi p¡lrn A calll{¡alllod}{/ . 

g. Agar con extraclo de C(lrh6n -levadllTa tamponado para 
AC(/Il /Ilamoeba . 

NH: los medios de cultivo deben estar a temperatura 
ambiente antes de la inoculación. 



2. La bio ps ia corneal puede rell lizarsc con un trépano o 
mediante disección laminar libre empleando una hoja de bis­
turí. Las siguientes son las principllles indicaciones: 
• Quermit i ~ con r ... spado y cultivo negativos o no demostm­

tivos. 
• Un infi ltrado come:11 que es demasiado profundo para ser 

alcaní'ado por :.imple mspado. 
• P:lr:1 diagno:.ticar enfermedades comeales problemáticas. 

como distro fi:l~ mr.lS O tr.lstOIllOS metabólicos genéticos sis­
témicos por lllmacenamielllo con manifestaciollCs comeales. 

Principios de tratamiento 

Control de lo infección y lo inflamación 

l. Los a ge ntes a n t imic r o bl a nos deben emplearse para las 
infecciones eornea l e~ ta n pronto como se ha n realizado las 
exploraciones prel imi nares. Los parches de colágeno pueden 
ser úti les parn ayudar a la admini stración del fármaw. Se da 
al parche la misma forma q ue una lente de cont acto y se alma­
CC1II1 en un a forma deshidralad:\ que requiere rehidratación 
antes de su aplicación. 

2. Los corticoide s t ópicos se emplellll par;¡ eliminar la in na­
mación y limitar la cicatrización. aunque su uso poco juicio­
so put:de favorecer e l crecimiento microbiano. Los cortieoi­
des también pueden suprimir 1:\ rcpameión cornca!. favorecer 
la ulcer.lción y la perforación. y están contraindicados en la 
enfemledad epitelial ac tiva por herpes simple. 

3. Los age ntes inmunosupresores sisté m ico s pueden ser 
útiles en detenninadlls formas de ulceración corneal periféri­
ca grave y necrosis asociados con trastornos sistémicos del 
tejido conectivo. 

Favorecer lo reepitelización 

En los ojos con una estroma delgada es imponanle favo recer la 
reepi tclizaei6n debido a que el adelgazam iento raramente pro­
gresa si el epitelio e~t á intacto. Lo~ siguientes son los principales 
métodos para fa vorecer la rccp itelización: 

l. Lubrificació n con lágritlHls ll rt ificia les y pomadas. que no 
deberían contener conservantes potencialmente tóxicos (ben­
í'..alconio) o scnsibilil.an1es (tiomersal). 

2. El cierre pa lpe bral es p:.niculannenle útil en la. .. qucralo­
patías por exposición y neurotrófi ca así como en los ojos con 
defectos epitel iales persistentes. Se puede conseguir con tino 
de los métodos siguientes: 
• Cierre Icmporal con una cinla adhesiva. 
• Inyccción de toxina botulínica en el músculo elevador p..1rn 

inducir una ptosis temporal. 
• Tarsorrll fi a lateral o cantoplastia nl(.-dial. 

3. El empleo de le nte s de contacto blandas favorece la cura­
ción porque protegen mecánicmnente al epilelio corneal en 
fase de regeneración de la acción constante de frotamiento de 
los párpados. 

4. El implante de m embra na amnió t ica puede ser necesa­
rio en defectos epilel i ale~ pcrsi~temes que no responden . 

Córne a 

Otros medidos 

l . El pegamento a dhesivo tis ular (cianoacr il alo) se puedc 
e mplear pura limi\:l r la ulceración de la estroma y se llar 
pequeñas perfo raciones. El pegamento se aplica primero 
sobre un delgado p..1rche de plástico que luego se coloc:. sobre 
el área de :idelga/ ... amienlo o perforación y se aplica UIllI lente 
de contacto blanda (rer Fig. 5.147). 

2. Co bertura con un colgajoconjuntival (Gundcrscn) sobre la 
córne:i si 1:1 ulcemc i6n es progresiva y no responde a otras 
medidas. E.~ t e procedimiento está especial mente indicado en 
los C:iSOS de enfermedad uni lateral crónica en los que el pro­
nóstico para la restaurac ión de una vis ión úti l es malo. 

l. El t rasplante d e cé lulas madre limbicas puede ser nece­
sario en pacientes con defi ciencia dc c~ lu las madre asoc iada 
con diver$o$ pl'Oblcmas cornealcs como quemaduras quím i­
cas o conj unti viti s c icatricial. El orige n del tejido do nante 
puede ser el otro ojo (autoinjerto) en una enfermedad un ilate­
ralo a parti r de un donante vivo o muerto (aloinjeno) cuando 
están afectados ambos ojos. 

4 . La q ue ratopla st ia puede ser necesaria para restaurar la 
transparencia de In córnea. 

microbianas 

Queratitis bacteriana 

Factores predisponentes 

L1S bacterias capaces de pe netrar en un epitelio intacto son Neis­
seria g0I10 /"rJlO(,{/C y H{lI!l/1oplri/lI.\· illflueIlZ{l e. Otms bac lerias 
pueden producir queratitis s610 después de la pérdida de la inte­
gridad del epitelio cornea!. asociada con los sigu ientes fac tores: 

l . Llevar le ntes d e contacto. espec ialmente las lentes blan­
das de empleo prolongado. es el factor predisponente más fre­
cuente en los pacientes con ojos previamente normales. Por lo 
tan to. es vital una higiene meticul osa de las lentes de contac­
to. En los port,ldores de lentes de contacto suelen producirse 
defectos epiteliales. lo que favorece la colonizaci6n bactt::ria­
na. con frecuencia por /JSel/{/OIl101Il1S (/e rllgil/osa. El diagnós­
tico de querat itis bacteriana debe plantearse por ello en cual­
quier USllOIrio de lentes de contacto que presenta un ojo rojo 
con dolor agudo y una mancha blanca en 1:1 córnea. 

2. Un:1 e nfe rme dad comeal previa como tr ... umatismo. que­
ra topatJa bullosa. exposición ydismi nución de la sensibilidad 
cornea!. 

3. Otros factore s como blefaroconjuntivit is crónica, dacrio­
cistitis crónica. deficiencill de 1:1 película lagrimal. tratamien­
to tópico con con icoidcs c hipovitluninosis A. 

Signos clínicos 

l. La pre se ntació n es con sensación de cuerpo extraiío que 
progresa a fotofob ia, visión borrosa. dolor. edema pal pebral y 
secreción. En los portadores de lentes de cont:lcto los sínto­
mas pueden quedar enmascarados o detectarse tardíamente. 
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2. Signos (en orden cronológico) 
• Iny<:cción conjuntival y circunconh ..... 1. 
• Un defecto epite lia l a'«>Ciado con un infilt r.nlo al rededor 

del borde y la base (Fig. 5.17). 
• Au mento dd infilt rado asociado con edema de la e~ tro l1l a 

(Fig.5. 18). 
• Uveítis anterior cstéri I secundaria con hipopión (Fig . 5. 19). 
• Ulceració n progresiva que pu ede dar lugar a perforac ión 

corneal y endoft almi tis bacteriana (Pig. 5.20). 

Fil. 5.17 ' 
Infiltrado de la estroma corneal en una queratitis bacteriana precOL 

Fil· S.t8 
Queratitis bacteriana. 

J. El diagnóstico diferencia l incluye queratiti s fúngica. que­
rati ti s por Acafll!wlI1o¡;bo, queratiti s necró¡ica dc la estroma 
por herpes s im ple. quera titi ~ margi nal e infi ltrados corne.llcs 
in flamatorios estéri les asociados con llevar lentcs de contacto. 

Principios del tratamiento 

El trmamiento inicial debería ser t~on amibióticos tópicos de 
amplio espectro dcbido a que r..s infecciones pol imicrobi anas 
son frecuentes y la tinción de Gmm negativa no descarta necc~­
riamente una infección bactcrituHI 

Fil. 5.19 
Queratitis bacteriana con hipoplón. 

Fil. 5.10 
Queratitis bacteriana con endoftalmim . 

l. El tratamiento doble supone la combi nación de dos anti · 
bióticos reforzados par3 cubrir los microorg3nismos frec uen· 
tcs grarnpositi vos y gramnegativos. cn forma de un aminog lu· 
cósido y una cefalosporirl3. 

2. U.I monoterapia con una Iluoroquinolona (p. cj ., ci r>rono~ad· 

no al 0.3% u ofloxacino ¡JI 0.3%) está fácilmente disponible pero 
puede asociarse con to~ icidad comeal por [os conservames. 

NB: Tanto el régimen estándar como la monoterapia ofre· 
cen cobertura contra la mayorla de los gérmenes y s610 se 
encuentra resistencia bacteriana en alrededor del 5% de los 
casos. Las fluoroquinolonas 5610 son moderadamente efectivas 
frente a Streptococcus pneumoniae. 

Preparación de los ontibióticos reforzados 

Se combina una prep3r3c1ón antibiótica parenteral o liofili 7.tlda 
estándar con un vehículo compatible de forma que el antibiótico 
11 0 precipite. 



l. Ge ntamicina 15 mglml ( 1.5%): 2 mi de antibiótico paren te· 
ral (40 mg/ml) se añaden a 5 mi de una solución antibiótica 
oftál mica disponible eomercialmellfe (0.3%). 

2. Cefazolina 50 mglml (5%): 500 mg de ant ibiótico parcntcral se 
diluyen con 25 mi de agua estéri l y se añaden a 7,5 mi de lágri· 
mas ani ficiales sin conservantes. Es estable durante 24 horas a 
tempel1l tum ambiente o % hOl1ls si se mantiene en la nevero! . 

NB: l os posibles problemas de los antibióticos reforzados 
son el coste, disponibi lidad limitada, posible menor esterilidad, 
vida media corta y necesidad de refrigeración. 

Pauta de tratamiento 

l. Antibió ticos tópicos 
• La instilación inici31 ~ realiza a intervalos horarios. 
• Si la respuesta al ll1luuniento es favOf'Jble. la frec uencia de 

instilación se puede rcducir a cada 2 homs dumnte l:lS homs 
del dí:\. 

• Si lu mejoría se mant iene. las gOlas re forzadas se pueden 
sustituir por la preparación comercia l más suave cuyus dosis 
se reducen escalonadamente y eventU:lhnen!e se suspenden. 

NB: Es importante no confundir un fall o de la reepiteliza­
ción, debido a toxicidad farmaco lógica, con una infección per­
sistente. 

2. El ciprofloxacino o ral (750 mg dos veees al d ía) puede 
estar indicado si la úlcera está cerca del limbo pam prevenir la 
extensión por cont igüidad a la esc lerótica. Este anti biótico 
bactericida se secrcta de forma importante en las lágrimal> . y 
al ser lil>osol uble también t ie ne una excelente penetración 
intraocu lar. 

l. ¿Cuándo cambiar los antibióticos? 
• La p:lUta in icial debería cambiarse sólo s i se a¡~ l a un 

microorganismo resistente y 111 úlcera es progresiva. 
• No hay necesidad de cambillr e l tra tamiento inicial si ha 

dado lugar a una respuesta favorable, incluso si los cultivos 
mueSlrnn un germen resistente. 

4. La atropina se emplea para evitar la formación de sincquias 
posteriores y para reducir el dolor por espasmo cil iar. 

S. El tratamiento con corticoides es discutido. 
• Los benefi c ios IlOtenciales de los corticoides tópicos pam 

reducir la necrosis de la estmma y la cicatrización deberían 
ser contrapuestos a sus efectos de disminución de la activi · 
dad de los fibrobla stos e inhibición de la curación de la 
hcridu. aumentando así el riesgo de perforación. 

• Los cort icoides también puede n perpetuar la infección y 
deben emplearse con mucha precauc ión c uando se aís la 
l 'sl:udO/I/OI/(/ s. 

• Por estos motivo~ el tratamienlO con corticoides se puede 
iniciar sólo cuando IOl> cult ivos se vuel ven estéri les y hay 
una cia r:,¡ evidencia de mejoría. generalmente al cabo de 7-
10 díns después de h¡lber iniciado cllralamiento. 

Córnea 

Causas de fracaso en la respuesta 

l . Diagnóstico err ó neo causado por culti vos inapropiados. 
• Las causas más frecuentes son la infección no reconocida 

por cl virus de l herpes s imple. hongos. AClIlltlU/llloehll y 
mic()bacteria~ at ípicas. 

• En eslOS casos la úlcera debería ser cultivada de nuevo en 
med ios de cultivo especiales COIIIO e l de Lowcnstcin-1cn­
sen (m icobaclerias) y agar sembrado con E. coli si n 
nutrientes (ACollllw/IIoebll ). 

• Si los cultivos towwía son negativos. puedc ser nece~rio rea­
lizar una biopsia corneal o una queratoplastia por reSt."'Cción. 

2. Tratamiento e rró neo por una elección inadecuada de 
antibiótico. 

l. L.1 toxicidad farmacológica. especialmente por la instila· 
ción frecucnte de arninoglucósidos. pucde causar ca mbios 
epiteliales eonjuntiva les y cornea les. y re traso en la curnciÓn. 

NB: El ciprofloxacino puede asociarse con precipitados 
corneales blancos que también pueden retrasar la curación 
epitelial (Fig. 5.21 l. Por este motivo, la presencia de Inyección 
creciente infer iormente asociada con irritación a pesar de la 
cobertura de la úlcera corneal sugiere la necesidad de inte­
rrumpir la medicación. 

Fil·5.2t 
Precipitados comeales de ciprofloxacino. 

Queratitis fúngica 

Aunque es rara. la infecc ión corneal por hongos (queratomicosis) 
puede tener efectos dev¡¡sladores. Los hongos pueden causar 
necrosis de la cstroma y entrar en la cámam anterior atravesando 
una membr:lOa de Dcscemet intacta. Una vez en el interior de la 
cámara anlerior. la infección es muy difícil de controlur, debido 
en parte a la escasa penetración de los agentes antimicóticos. Los 
mi roorgani smos más frecuentes son los hongos fi lamentosos 
(Aspergilfu:. y FUJari1ll1! spp.) y ClIlIllida allJicalls. La quemtitis 
filamentosa es más frecuente en áreas agrfcolas y está precedida 
típicamente por un traumatismo ocular en el ( IUC interviene male­
ria orgánica como m¡ldeTlt o plantas. La querJlitis por Ctllulidll se 
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dcs.:In'OJI¡1 de fo rma camcterística asociada con una en fermedad 
comeal preex istente o cn un paciente inmunocomprollletido. 

Signos clínicos 

l. La presentación es con el inicio gradua l de sensac ión de 
cuerpo extrJño. fotofo bia. visi6n botTO~il y secreci6n . Los cor­
ticoides tópicos aumentan I¡I replicac ión flíngica y la invasión 
cornca!. y a mcnudo se est!in empicando de fomla inadecuada 
en d momento dd diag nóstico. La progresión es mucho más 
lenta y menos dolorosa (lile cn la infección bacteriana. 

2. Los signos vilrían según el ugente infccc ioso. 
a. Qlleratitis jiJaml!lItosa 

• Infiltmdo grisáceo en [u estromu con una texturil «seca» 
y con márgenes mal delimitados. 

• Lc.siones alrededor. satélite, algodonosas. con digitado­
nes e infi lt r¡ldos en tinil lo inmunes (Fig . 5.22). 

• Puede exislir llllU placil end(){elial suby¡.cente e hil>opión 
(Fig.5.23). 

h. La queratitis por Candida se caracteriza I>or unn úlcera 
blancoamarillenta junto con una supurución densll simil ar 
a la de la quemtiti s bncteriana. 

; 
Q ueratitis fúngica filamentosa con Infiltrados satélite. 

Fil. S.l] 
Querati tis fúngica filamentosa con hipopión. 

Tratamiento 

Antes de empezar el tratamiento anti fúng ico debcrí:1 realizarse 
un r.L~pado come:.1 con un bisturí para reducir la carga fú ngiea y 
potenciar la penetraci6n de los agentes anti fLmgicos. 

l. El tmlamiento tópico debe mantener;e dura nte 6 semanas. 
a. lil infec ciónjiJamelltosa se trata con n:lIarnicina al 5%. Se 

puede añadir anfotcricina :.1 0. 15% corno segundo agente 
si es preciso. 

h. UI infección por Calldida se tmta con imidaí'ol al 1% o 
n ucitosina al 1%. 

2. Los antim icóticos sistémicos pueden estar ind icadolo e n 
(I Uemtiti ~ graves o endoftulmitis. 

J. La qu e ratoplastia pene trante terapéutica puede ser 
necesaria en los casos que no responden. 

Queratitis por Acanthamoeba 

U.s especies de Acalll/¡a llloeba son protozoos ubicuos de vida 
libre que se encuentran en el aire. el ~ue l o y lus aguas du lces o 
saladas. Ex isten en forma activa (trofozoíto) y lutente (quiste). 
La forma qu ística es altamente resistente y capaz de sobrev ivir 
durante período~ prolongados de tiempo en condiciones ambien­
tales hostiles. incluyendo Ins aguas cloradas de las piscinas. el 
agua caliente de las cañerías y Ins temperaturas de subcongela­
ción en los lagos de agua du lce. En condiciones ambientnlcs 
apropiadas. los qu istes se convierten en Irofozoítos. que produ­
cen una serie de enzimas que ayudan en la pcnelr:tció n y des­
tmcción ti sular. Aunq ue los hu manos ~on relativamente rc~ i~ ten ­

t e~ a la infección. la quer¡ltitis por Acrml/wlllocml puede ocurrir 
de1>pués de una abrasión corneal mínima. Los usuarios dc lentes 
de contacto tienen un ri esgo espec ial mentc alto. aunque la infec­
c ión puede no estar re lacio nad,. con las lentes de contacto . 
A('(IIuf/(lll/oe!m puede coexistir como un microorganismo opor­
tunista. especialmente en p..'lcicntcs con quera ti tis herpética. 

Signos clínicos 

l . La presentación es con visión borrosa y do lor grave quc 
característicmnentc está desproporc ion¡.do respecto u los sig­
nos clínicos. 

2. Signos (en orden cronológico) 
• Lo¡, signos precoces incluyen limbitis.lx:'<juefios infiltrados 

an teriorcs de la estroma en fonml de parches (Fig. 5.24) e 
infilt rados perincurales (queratoncuritis radial) (Fig. 5.25) 
durantc las primeras 1-4 semanas. 

• El epite lio por enc imu puede estar intilcto o mostrar una 
queratiti s puntiforme leve o imágenes seudodcndríticas 
(Pig. 5.26). 

• El aumento gradual y la co alesccncia de los in fi lt rados 
pueden fo rmar un absceso anular cc ntra l o parace ntra l 
(H g. 5.27). 

• Pueden exi stir pequeñas I csione~ satélite blancas pcriféri­
carnente al anillo. 

• A mcd ida que la cnfenm.:d ad progresa lentamcnle se pro· 
duccn una opacificación de la estroma (Fig. 5.28). escJcri­
lis y fi nalmcnte formación dc un descclllctoccle. 



Fil. 5.14 
infiltrados de la estroma anterior en una queratitis por Acanthamoeba. 

Fil. 5.25 
Infiltrados perineurales en una queratitis por Acomhomoeba. 

Fil. 5.16 
Cambios epiteliales y seudodendriras en una queratitis por 
Acamhamoeba (Corte~ di! Á. RkIr-r-) 

3. El diagnóstico diferencial incluye la querat itis herpética y 
rúngiea. Los datos diagnósticos importantes son llevar lentes de 

Fil. 5.27 
Infiltrado en anillo en una queratitis por Acanthamoeoo. 
(Ccrte<ia deA. Rldgwil)'.) 

Fil ' 5.18 

Córnea 

Queratitis pof" Aconlhomoeba avanuda. (CorteSia de A. Ridgw;l)l.) 

contaclO hlandas. dolor intenso persistentc. cultivos ncgativos 
para bacterias. hongos y virus. y falta de respuesta altratamien­
to amimicrobiano convencional. 

Exploraciones 

l . Tinción y examen microbiológico de raspado comea!. material 
de biopsia o lentes de contacto con ellJcoll úor blanco, un colo­
rantequimiotluorcsccntc con afinidad por los quistcs amcbianos. 

2. Cultivos empicando agar cultivado s in nutricntcs con E. coN 
o extracto de carbón-levadura lamponado. 

Tratamiento 

l. Amebicidas t ópicos 
• Una combin ació n dc propalllidina isc tio nato al 0.1 % Y 

polihcxamcli lcno biguanida al 0 .02% en gotas es bien to lc­
rada. no es tóx ica y resulta ampliamente efectiva . 

• Una combinación de propamidina isetionato y [](."Omicina o 
la monoterapia con clorhcx idina también pueden dar bue­
nos resu ltado~ . 
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2. Lo~ corticoides tópicos se pueden emplear pam controlar 
la innamación persistente. pero deben suspe nderse antes de 
finalizar el ttrl tamiento anl.i:lmebiano. 

J. La queratoplastia p e netrante terapéutica debe evitar­
se en los ojos inflam (l(los. pero puede ser necesaria en los 
casos graves pam con'iCrvar e l globo ocular o cuando la infec· 
ción se ha resue llo. p¡lra restaurar la c lMidad cornea!. 

Queratitis intersticial luética 

La queratit is interstic ial (Q I) es una inflamación de la es troma 
comeal sin afectación pri maria del epitelio o del endotelio. Ade­
más de 1;1 ~ffil i s congénita. se pUL-de asociar con un gran nÍlmero 
de causas. 

r. La prese ntación es entre los 5 y los 25 años de edad con 
dolor bilateral agudo y visión gravemen1e borrosa. 

2. Signos (en orden cronológico) 
• Un scctor c levado inflamildodeconjuntiva límbica deslleel 

q ue los va~os profu ndos invaden la estroma cornca l. Lu 
infi hración celular asociada y la nubosidad com eal perfilan 
los vasos . dando lugar a la característica «placa sal món». 

• Ex iste uvdlis anterior. pero puede pasnr desnpercibida por 
la nubosidad comea!' 

• Después de varios meses la cómca empieza a adm.m;c y los 
vasos dejan de estar perfundidos (vasos fantasma) (Fig. 5.29). 

Flg.S.29 
Vasos «fanasma» no perlundidos en una queratitis intersticial antigua. 

• Si la córnea se vuelve a inflamar por cualquier molivo. los 
vasos pueden llenarse de nuevo de sangre y. raramente. san· 
grar (Fig. 5.30). 

• El estadio de curación l>C asocia con adelgal...1mienlo de la 
estroma. cicatrización y frecuen temente aplanamiento de la 
CÓrnea. 

• El estadio inactivo se c¡lractcriza por una cicatriz profunda 
cent rul de la estroma de dens idad variable y vasos f:mtasma 
(Fig. 5.3 1). 

J. El tratamiento de la Q I ac tiva se real iza con pe.nicilina si~­
té rnica. corticoides tópicos y ciclopléj ieos. Finalmente la 
transparenci a com eal depende de la exten~ ión de la vascu lar; -
7..ación en e l momento del diagnóstico. 

Fig.S.30 
Hemorragia corneal en el Interior de la estroma en una quer.ltitis 
intersticial antigua. 

Fig.S.31 
Cicatriz co rneal de la estroma en una qtter.ltitis int.ef"Stícial antigua. 

Queratitis por Microsporidium 

Las espec ies de Mil"fosjJorMia son pequeños protozoos intrace· 
lulares obligados. ubicuos y formadores de esporas que son patÓ­
genos oponunistas que causan enfennedad nmltisislémica pri n. 
cipalmente en pacientes inrnunodeprimidos. 

l. La queratoconjuntivitis epitelial puntiforme difusa 
crónica bilateral puede producirse en pacientes con sida. 
Puede ex isti r conjuntivi tis leve sin queralitis. El tratamiento 
se realiza con fumagi lina tópica y a lbendazol oml. El tratll ' 
miento anli rretroviral altamente efectivo (HAART) pura el 
s ida también puede resullar benefi cioso para los ojos. 

2. La quera titis profunda de la estroma unilateral afecta 
a pacientes inrnunocompctentcs y es muy rara. No exisle un 
lratamiento efectivo y la mayoría de los casos requ ieren un 
injerto cornea!. 

Queratopatía cristalina infecciosa 

La queruloputía crista lina infecciosa « lueralOpatfa bacteriana 
arborescente) es una infe¡;ción indolentc muy mm que suele aso-



c iarse con cl tr:ltamien to lópieo con conicoidcs a l<t rgo pl<tzo. 
particularmente después de una (IUeraloplastia penetrante. Ouus 
fac to res de riesgo incluyen la quera tit is por e l virus del he rpes 
simple y la (IUcrat itis por AcamlwlI/oeba. El germen más fre­
cuentemente responsable es Sfre{Jfococcus " i,.¡dal/s. aunque se 
han implicado otras bacterias y hongos. 

l . Signo s. Op<tcidades ramifi clldm .. blancas-grises y progresi­
vas en la parle anterior o media de la estroma con una mínima 
in fl amación (Figs. 5 .32 y 5.33). Las les iones mramente afec ­
tan al epitel io. 

2. El tratamient o se rea liza con el uso dumllle vari as sema na~ 

de antibióticos tópicos. 

Fig. 5.32 
Queratopatía cristalina infecciosa prec;oz. (CortM die M. ~1T.Muir.) 

Quer.nopatía cristalina infecciosa avanzada. (ConesJ. de M.~M",r_) 

. Queratit is vira les 

Queratitis por e l virus del herpes simple 

Conceptos bósicos 

El virus del he rpes simple (VI'IS) es un viro:>. DNA que infecta 
solamente a los seres humanos. La infección por VHS es extre-

C ó rnea 

mada mente frec uente : a lrededor de l 90% de la poblac ión es 
seroposi t iva para los ant icuerpos frente al VHS· I . a unque la 
mayorfa de las infecciones son subclínicas. El VHS · 1 causa 
sobre todo una infección por encima de la cintura (cara. labios y 
ojos). El VI-I S-2 produce t ípicamente unó! in fección venérea 
adquirid¡l po r dehajo de la cintura (he rpc~ genital). En raras oca­
siones e l VHS-2 se puede transmitir a l ojo a través de secrecio­
ne..<¡ genilales infecladas. ya sea por vía venérea o a l nacer. 

l. La infe cció n prima ria suele ocurrir en la pri mera infancia 
a lnlvés de gotitas in fectadas o menos frecucnte mente por 
inoculación di recta. Como resultado de J:¡ protecc ión propor­
c ionada por los lmticuerpos matemos. es I)()CO común duran· 
te los pri meros 6 meses de vida. La infección primari:l puede 
ser subclfnica o causar fiebre moderada. males tar e infecc ión 
respi ra to ri a superior. En los sujetos inm urlocomprorne ti dos. 
la infección puede gene ra liLarse y suponer un riesgo para la 
vida. 

2. Infecció n recurre nte 
• Después de la infecc ión pri maria. e l vinls migra por c l :lxón 

de un nervio sensorial hasca su ganglio (gang lio trigémi no 
para el VHS~ 1 y ganglios espina les P¡¡Ta el VHS-2). donde 
pcrn l<t llece en un estado latente. 

• En a lgunos pacienccs. este eslado late tllc puede revert ir y e l 
v irus M! reactiva. se replica y migra por el axón del nervio 
sensoria l hac ia su tej ido d iana. cau~ando infecc ión recu­
rrente (he rpes geni t¡¡ 1. herpes lahial y querati tis herpética). 

NB: Sin t ratamiento profiláctico (re!" más ade lante) la tasa 
de recidiva de la queratitis herpética es aproximadamente del 
33% al cabo de I año y del 66% al cabo de 2 años. 

Infección ocular primaria 

La infecc ión ocu lar primaria ocurre típicamente cn niños entre 
los ú meses y los 5 años de edad. y puede asociarse con s íntomas 
ge nenl li zados de una enfermed ad vi ra l. En la mayo ría de los 
CllSOS la hlcfaroconj untivit is es benigna. autolimilada y. en los 
niños. puede ser la única manifeslación. 

l . S ignos 
• Las vesículas cutáneas nfcctan de fo rl11:\ caractcrf~ti ca a los 

párpados y cl área pcriorbilaria (Fig. 5.34). 
• L.'l conjunt ivi t is es unilate ral . agudu. fo licular y asoc iada 

con una linfadenopatía preauricular. 
• Puede provocar una obstrucc ión c:Jnalicular secundaria . 

2. El t r atamie nto se d irige a evilar la quer:lti tis con pomada 
ocular con aciclovir cinco veces al d ía durante 3 semanas. S in 
emtxlrgo. la queratitis es rara incluso s in profilaxis antivim1. 

Queratitis epitelial 

Signos c1fnicos 

l . La p re sent ación puede scr a cua lquier edad con maleslil r 
leve. lagrimeo y visión borrosa. 
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Fig.5.34 
Blefaroconjuntivitis en una infección primaria por el virus 
del herpes simple. 

2. Signo s (en orden cronológico) 
• Célu las epiteliales opacas agrupadas según un patrón tosco 

punti fo rme o estrel lado (Fig. 5.35). 
• Después de la descamación centra l empieza a rormar~c una 

úlcera lineal-ramificada (dendrít ica) (Fig. 5.36). Los cxtre­
mos de l a ~ rami fi caciones muestran un aspecto tumefacto 
característ ico (bulbos terminales). EI 1echo de la úkera se 
tiñe con n uorcsccína (Fig. 5.37) Y las célu las cargadas de 
\li rus en el borde de la úlcera capta n e l rosa de Be ngala 
(Fig. 5.38). 

• Sensibilidad corneal di smi nuida. 
• Después de al gunos dras empiezan a aparecer por debajo de 

la úlcera infi lI rados anteriores de la estroma, aunque suelen 
resolverse rápidamente una vez que el epitel io se ha curado. 

• Ocas ionalmente, el crecim iento centrífugo continuado de 
la úlcera dendrít ica da lugar a un defecto epitelial mucho 

Fig, 5.35 
Úlcera dendrítica precoz teñida con f1 uoresceína. 

Pequeñas úlceras dendrít icas teñidas con fluoresceina. 

Fig. 5.37 
Gran úlcera dendrítica teñida con f1u oresceína. 

Fig.5.]8 
Gran úlcera dendrítica teñida con rosa de Bengala. 

mayor que tiene una confi guración geográfic a o «ameboi­
de» (Fig. 5.39). sobre todo en el contexto del empleo poco 
adecuado de eOftieoides tópicos. 



Fil. 5.39 
Ulcera geográfica tenida con fl uo rescefna. 

• Después de fa curación e l cpitc lio puedc seguir mostra ndo 
la prescncia de formas linealc ... rJ mifi cadas, que represen­
tan ondas de curación del epitelio . E ... t:ls .. seudodendritas» 
des.'lpareccn en ocas iones de fomla espontánea y no debe­
rlan confundirse con una infección activa persistente. 

3. El diagnóstico diferencia l de la úlcera dendrítica incluye 
quera titis por virus del hcrpes zoste r, abrasión corneal en fase 
de curación. e l uso de lentes de contac to blandas, querat iti s 
por ActlllllU/lI1oehtl y qucratopat ías tóxicas secundarias a la 
medicaci6n t6pi(;a (qucrati tis medicamcntosa). 

Trata miento 

1, T ópico . Incluso s in tra tamicnto. a lrededor del 50% de las 
lesiones epitelia les ac tivas curan espontáneamente . La tasa 
de curación es del orden dcl 95% con tratamiento antivira l. 
~I acia el cuarto día, la lesión debería empez..'lr a d isminuir de 
tallla~o , y hacia e l décimo día dcbería haber curado. Después 
de la curación, la medicaciÓn debe reducirse rápidamente y 
se Iw de suspe nder hacia e l dra 14, Cuando se tra tan úlceras 
geográfi cas re lacionadas con los cort icoides, éstos deberían 
suspenderse gradualmente para evitar un empeoramiento por 
rebote, 
a. El aciclo,,;r en pomada a l 3% se usa c inco vcces al día. Es 

un fármaco relativamente no tóxico, incluso cuando se da 
hasu.60 días. porque actúa preferentemente sobre las cé lu· 
las epitcliales cargadas de virus. Por 10 tanto. es recomcn· 
d¡lblc COl1l0 cobertura ant iv ira l para los corlico ides en el 
tratamiento de la querat itis d isciformc. que requ iere un tra· 
tamiento más prolongado que la ulceración dendrftica sim­
ple (ver más adelante). El aciclovir penetra en el epitel io 
comcal intacto y la estroma, a lcanza ndo valorcs terapéuti­
cos en e l humor acuoso , y por lo tanto se puede utili zar 
para tratar la queratitis herpética de la estroma, 

b, La IrijlllOrot;",idillll en gotas al 1% (F3T) se emplea cada 
2 horas durante el día. Como el aciclovir, cura alrededor del 
95% de las úlceras dendrít icas en 2 semanas. no muestra 
resislencia cruzada con o tros fánnacos y tieoc ¡xx:a tenden· 
cía a produci r cepas resistentes. Sin embargo, es más tóxi­
ca que el ac iclovir para el epite lio de la superficie ocular. 

Córnea 

2, El d e sbrida mie nto puede emple:lrM! IXlra tratar las úlceras 
dendrít icas pero no geográficas en pacientes que no son cum· 
plidores o que son alérgicos a los agentes ant ivira les o si éstos 
no están disponiblcs. La superfi c ie corneal se frota con una 
torunda estéril hasta unos 2 mm po r encima del extremo de la 
úlcera porquc la patología se ex tiende bien más a llá de la den· 
dr ita vis iblc . La e limi nac ión de las células qu e cont iene n 
virus protege a las cé lula ... s.'lnas adyacentes de la infccción y 
elimina también el estímu lo antigénico para la inflamación de 
la estroma. Idealmente, deberían admin i.'>l Tll r5C agentes anti­
vimles después de-! desbridamiento. 

Tratamiento sistémico profilóctico 

El aciclovir oral 400 mg dos veces i¡] d (¡1 dumnte I ano reduce la 
IlI sa de querati t is cpi telial recurre nte y de la estroma ( ve r más 
adel ante) aproximadamcnte un 45%, pero este efecto desapareo 
ce cua ndo se suspendc el fármaco. El tra tami ento profiláct ico 
debe considerarse pri ncipalmeme para paciemes que prcseman 
dos O más episodios de querJtit is epite lia l anualmente además de 
los que tienen afectación previa de la estroma. 

Queratitis d isciforme 

Lu etiología ellacta de la querati tis discifonnc (endotelitis) es con­
troven ida. Puede ser una infección de los qucratocitos y el endo­
tel io o una reacción de hiperscns ibilidad exagerada a un antígeno, 
Puede no asociarse con una hi slOri a ante rior de úlcera dendrftica. 

Signos clínicos 

l. La p resen tació n es con el inicio gmdual de visión borrosa no 
dolorosa que puede asociarse con halos a lrededor de las luces. 

2. S ig nos 
• Hay una zona cen tra l de ede ma epi te lial que recubre un 

área de engrosamiento de la estroma que pucdc asocia rse 
con precipitados cornea les (Fig. 5 .40) y plieg ues en la 
membrana de Descemet (Fig. 5.4 1). En ocasiones la lesión 
es excéntrica. 

Fil' 5.40 
Edema corneal de la esu-oma y precipitados queratínicos en una 
queratitis disc iforme herpética. 



Fig.5.41 
Pl iegues en la membrana de Descemet en una queratiti s 
discifo rme herpética. 

• A veces puede estar presente alrededor un anillo de precipi­
tados en ]¡¡ estroma (Wesse ly), que representan la unión entre 
el antígeno viral y el anticuerpo del huésped (Fig. 5.42). 

• La presión intraocular puede estar aumentada a pesar de la 
presencia tan sólo de una uveíti s anterior leve. 

• Las lesiones curadas antiguas se caracterizan por un débil 
anillo de opaci f1 cac ión de la estroma que señala de fo rma 
permanente e l borde de la zona previamente edemawsa. 

• La sensibilidad cornea] está di sminuida. 

Fig.5.42 
Anillo de infiltrados de la estroma (anillo de Wessely) 
en una queratitis disciforme herpética. 

Tratamiento 

Las lesiones pequeñas lejos del eje visual pueden mantenerse en 
observación . Las les iones grandes que afectan al eje visual se 
tra tan con corticoidcs tópicos combinados con cobertura antivi­
ral de la siguiente forma: 

• Inicialmente los cort icoides y los ant ivira les se admi nistran 
cuatro veces al día. 

1 
• A medida que mejora. se puede reducir la potencia de los cor­

ticoides y los ant ivi ralcs se adm inistran tres veces al día. En 
general. la prednisolona a menos del 0.25% Y un máxi mo de 
dos veces al día no requiere coben ura antivi raJ. 

• Los conicoides deberían reducirse esca lonadamente durante un 
período de varias semanas, aunque algunos pacientes necesita­
rán una gota de una concentración débi l una vez al día durante 
un período prolongado de tiempo para evi tar la recaída. 

• Deberían hacerse intentos periódicos para dism inu ir la dosis 
posteriormente o interru mpir por completo la medicación. 

Queratitis necrótica de la estroma 

La queratit is necrótiea (infiltrativa) de la estroma está causada 
por la invasión vi ral act iva y necrosis ti sular. Es bastante rara y 
puede asociarse con un epite lio intacto o seguir a una enferme­
dad epitelia l. 

Signos clínicos 

l. La pre sentación cs con afectación progresiva de la visión 
asociada con malestar y dolor. 

2. Signos 
• La estroma t iene un aspecto nec rótico, gaseoso y que 

rccuerda a una infecció n bacteriana o fúngica. o puede 
mostrar una opacitícación intersticial profun da (Fig. 5.43). 

Fig.5.43 
Querati ti s e5Uomal necr6tica herpética. 

• Uveítis anterior asociada con precipitados corneales suby:!­
centes al área de in filtración activa de la estroma. 

• Si no se trata de forma adecuada. pueden ocurrir cicatriza­
ción. vasc ul arización (Fig. 5.44). qucratopat ía lipídica e 
inclu so perforac ión (Fig. 5.45) . 

Tratamiento 

• El princi pal objetivo es curar la en fermedad epitelial act iva 
con agentes antivirales. 

• Un a vez que e l epi telio se ha curado. la inflam ación de la 
estroma puede dismi nuir. Sin embargo, en los casos resisten-



Fil. 5."" 
Vas~ulariza~i6n Importante en una queratitis estromal ne~r6tica 
herpética. 

Fil. 5."5 
Perforación corneal en una queratitis estrOmal necr6cíca herpética. 

tes con sfntomas incapacitantes y uvcfti s anterior grave. puede 
ser necesario el uso prudente de eorticoides combinado con 
ant ivirales tópicos y cobcnura antibiótica para aliviar los sín­
tomas y mini mizar la opacidad cicatricial . 

• Si después de 14 días no hay evidencia de enfennedad epitelial 
activa pero el epitel io todavía no está curado. el tratamiento es 
similar al de la queratitis neurotr6fica ( I·e,. más adelante). 

Herpes zoster oftálmico 

El hcfJX!s zoster es una enfe rmedad frec uente causada por el virus 
de la varicela-7.oster (VVZ). que es morfo[6gicamente idéntico al 
VHS pero diferente desde el punto de vista anligénico y clínico . 
La varicela y el ZOSler son cuadros d iferentes causados por e l 
mismo virus. El zosler afecta pri ncipalmente a pacientes ancia­
nos. Después. de un cuadro de varicela. el virus permanece laten­
te en los ganglios radiculares sensitivos. llegando quizá por dise­
minación retrograda a [o [argo de los IlCrvios !>Cnsoria[es desde las 
lesiones cutáneas. Más tarde. bajo la influencia de factores desen-

Córnea 

cadenantes en gran pmte desconocidos. se reactiva y migra a lra­
vés de los nervios sensoriales hasta la piel y los ojos. donde pro­
duce las lesiones características. El vi rus se ha cultivado a part ir 
de eSIlIS localizaciones en [a fasc aguda de la in fección. 

l. Lu lesión ocular puede estar causada por los s igui en tes 
mecanismos independientes o concomitaJl1es. 
• La invasión viral dircctu puede ocusionar queratiti s epitelia l 

y conjuntivi tis. 
• Infla mación secundaria. vasculitis oclusiva y alteraciones 

en mecanismos 3utoinnlunes pueden causar qucratitis de la 
estroma. uveítis. c.sclcritis y epiescleritis. 

• 1.-'1 hipoestesia puede causar queratitis ncurotrófica. 
2. Riesgo de afectación ocular 

• Aproximadamente el 15% de todos [os cu~ de herpes zos­
ter afectan a la división oftálmicól del nervio trigémino. Este 
tmstorno se denomina entonces herpes zoster oftálm ico 
(HZO). independientemente de la presencia o ausencia de 
afectación ocular. En muy mras ocasiones el ojo puede verse 
implicado cuando la enfermedad afecta al nervio maxilar. 

• La afectación del nervio nasal externo (signo de Hmchin­
son). que inerva el lado de la punta de la nariz. se correla­
ciona significativamente con la subsiguiente aparición de 
complicaciones oculares porque se trata de la ramll tem li· 
nal del nervio nasoc il iar. 

• Lu incide nci a de HZQ aument a con la edad. Ocurre con 
mayor frecuencia en la sexta y séptima décadas de la vida. 

• En los uncianos [os s ignos y srntomus son más graves y 
duran más tiempo. Los pllcientes con sida Iltmbién tienden 
a tcner una afectación más grave. Sin emburgo. no ex iste 
correlación entre las complicaciones oculares y la edad . 
sexo o gravedad de la lesión cutánea. 

3. Fases clinicas 
a. Aguda. que puede resolverse completamente. 
b. Cr6niea. que puede persistir durante anos. 
e. Recurrellte. en la que reupareccn las lesiones agudas o 

crónicas. a veces al cabo de varios años. 

Fase aguda 

Signos sistémicos 

l . Un cuadro gripal con fiebre variablc, malestar. depresión y 
cefalea que dura hasta I se mana antes de la uparición del 
exantema. 

2. Neuralgia preherpética poco después que se desarro lla 
sobre la distribución del nervio oftál mico y varía desde una 
sensación de picor superticial. hormigueo o quemazón hastu 
un dolor profundo e intenso que puede ~r constante o inter­
mitente. 

3. Exantema 
• La afectación c utánea empieza con III aparición de máculas 

que rápidamente progresan a p:ipulas. vesículas y pústu las. 
Las costras y las cicatrices empiezan a surgir después de 
unos días (Fig. 5.46). 

• Las lesiones varían en su distribución. densidad y gr:wedud. y 
pueden afectar a una o más de las mmas cutáneas del nervio 
oftálmico. Pueden ser pcquenus. discretas y difusus o grandes. 
confluentes y pmfundus con umpollas hemorrágicas. 
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Fig.5.46 
Afectación palpebral en un herpes zoster oftálmico . 

• El exantema tiene una distribución melamérica y respeta la 
línea media. au nque el edema infl amatorio puede .. trave­
sarl a. produciendo una sensación errónea de bilateralid .. d 
(ver Fig. 1.20) . 

• Ocasiona lme nte e l exarl1ema puede generalizarse y el 
paciente está gravemente enfermo dura nte I 02 seman .. s . 
Estos pacientes suelen tener un linfom ... otras neoplasias o 
una inmunosupresión patológica o bt rogénica. 

Tratamiento de la enfermedad sistémica 

l . El trat .. miento sistémico se realiza con va lac iclovi r I g o 
famc iclovir 250 mg. tres veces al día durante 7 días. Cuando 
se administra dent ro de las 72 horas sigu ie l11es a la aparici6n 
de la erupci6n. el tratamiento antiviral reduce la incidencia de 
co mplicac iones oculares agudas y también tiene un efecto 
beneficioso sobre las lesiones cutáneas. 

2. Las cremas cutáneas tópicas con corticoides y anti bióticos 
como hidrocortisona al 1% Y ácido fus íd ico al 2% o hidrocor­
tisana al 1% Y oxitetracicl ina a13% se aplican tres veces al día 
hasta que se separan las costras. 

Querat it is 

l . La queratitis epitelia l aguda se presenta aproximadamen­
te en el 50% de los pacientes a los 2 días del inicio del exante­
ma y se resuelve eSJxmtáneamente algunos días más tarde. Se 
caracteriza por lesiones pequeñas. finas. dendríticas o estre lla­
das. que se tiñcn bien con tluoresccína y con rosa de Benga la. 
Al contrario que las dendritas dd vi rus del hcrpes simple, éstas 
tienen extremos afi lados sin ahultamientos (Fig. 5.47). 

2. La queratit is numu lar aparece generalmente alrededor de 
10 días dcspués del inicio del exantema. Se caracteri :w por 
mú lt iples pequ eños dep6s itos granulares su bepi te li a les. 
rodeados por un halo dc turbidez de la estroma (Fi g. 5.48) . 
Pueden reso lverse sin dejar rastro o hacerse tórpidas co n 
in tihraci6n celu lar y lipíd ica cr6nica. p(lllnUS. cicatrización . 
adelgazamiento y formaci6n de facetas. Cuando se tratan con 
cortiw idcs tópicos. las lesiones se desvanecen inicialmente 

Fig.5.47 
Lesión epitelial dendrrtica en un herpes zoster oftá lmico. 

Fig.5.48 
Querat itis numular en un herpes zoster oftá lmico. 

pero reaparecen s i eltratamicnto se interrumpe de forma pre­
matura. 

3. La queratitis disciforme se produce aproximadamente en 
el 5% de los casos. 3 semanas después de l in icio del exante­
ma. Sue le ser axial y va precedida casi siempre por una que­
rat it is numu lar. Si no se tra ta con cort ico ides tópicos casi 
siempre se cronifica. 

Otras complicaciones oculares 

l . La conju ntivitis. que es frccuente y se asocia siempre con 
vesículas en el borde palpebra l. 

2. La epiesc1eritis se produce al in icio del exantema. pucde 
quedar oculta por la conj untivit is que la recubre y ge neral· 
mentc se resuelve de forma espontánea. 

3. La esc1eritis y la esclcroq uera tit is son poco frec uentes y 
pueden presentarse al fi nal de la primera semana. Si tienen un 
curso indolente. puede ser necesario administrar nurbiprofe ­
no oral 100 mg tres veces al día. 

4. La uve itis anterior suele dar lugar a at rofia sectorial del iri s 
(ver Fig. 10.49) 



Complicaciones neurológicas 

l. Las parálisis de 105 nervios craneales que afectan al ler­
cer (el más frecuente). cuarto y sexto pares son poco comunes 
y la rceuperaci6n espontánea tiene lugar en 6 meses. 

2. La neuritis óptica ocurre en aproximadamente 1 de cada 
400 casos. 

3. La encefalitis es muy rara y s610 se presenta con la infecció n 
grave. 

4. La hemiplejia contra lateral también es rara. suele ser leve 
y típicamen te se presenta 2 meses después del exantema. 

Fase crónica 

Queratitis 

l. La queratitis numular puede persist ir du ra nte varios 
meses. Las les iones periféricas forman a veces placas que 
después se vascularizan y son infilt radas por lípidos. 

2. La queratitis disciforme. si pasa desa percibida , puede 
originar opacidad. vasculari zación y depósito de lípidos (ver 
Fig . 5.83). 

3. La queratitis neurotrófi ca puede dar lugar a ulceración 
grave. infección bacteri ana secundaria e incluso perforación . 

4. La queratitis con placas de mucina se presenta en alrede­
dordcJ 5% de los casos. generalmente en tre el tercer y el sex to 
mes. Se caracteri za por la aparición brusca de placas de moco 
elevadas que se tiñen intensamente con rosa de Bengala (Fig. 
5.49). Cuando adopta una configuración en forma de dendritas 
se puede confundir con las úlceras dendríticas del VH S. El tra­
tamiento incluye la combinac ión de corticoides tópicos y ace­
tilcisteína. Si no se tra tan las placas se resuelven después de 
algunos meses, dejando una tenue neblina corneal difusa. 

Fig. S.49 
Placas de moco teñidas con rosa de Bengala en un herpes zoster 
oftálmico. (Cortesla de R. Mm.h.) 

Otras complicaciones oculares 

l. La ptosis puede producirse como resu ltado de la fib rosis 
cicatricial que también puede producir triquiasis. rnadarosis y 
ml1eseas en el borde palpebraJ. 

Córnea 

2. La conjuntivitis secreto ra de mucina es un a lesión cró­
nica común caracterizada por granu lornas llenos de lípidos 
bajo la conj unti va tarsal y cicat rices eonj unti vales subrnueo­
sas (Fig. 5.50). 

Fig.5.50 
Granulomas llenos de Il pidos y cicatrización subconjuntival 
en un herpes zoster oftálmico. 

3. La e scleritis se puede volver crónica y dar lugar a zonas de 
a1rofia escleral (Fig. 5.5 1). 

4. La neu ralgia postherpética puede ser constante o intermi­
tente. empeora por la noche y se agrava con el tacto y el calor. 
En general mejora lentamente con e l tiempo. aunque puede 
dar lugar a depresión. en ocasiones lo sufic ientemente grave 
para suponer un riesgo de suicidi o. El tra tamiento se realiza 
con amitripti lina oral y crema tópica de capsaic ina. 

Fig.5.51 
Atrofia escleral y cicatriz corneal en un herpes zoster oftálmtco. 

Fase de recidiva 

Las lesiones rec urrentes o que se react ivan pueden producirse 
hasta 10 años después de las lesiones agudas. Pueden ser preci­
pitadas por la abstinencia brusca o la reducción de los eorticoi­
des tópicos. Las lesiones que se presentan con mayor frec uencia 
son epiescleritis. escleritis. iri tis. glaucoma y querati tis numular. 
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d isciforme y con placas de mucina , pud ie ndo ¡¡parecer todas 
ellas como lesiones aisladas porque el episodio inicial de HW 
puede haocr pasado sin diagnosticar o puede haocrse olvidado. 

Queratitis puntiforme superficial 
de Thygeson 

La enfermedad de Thygeson es una alteración rara, bilatcr¡l l y 
recuITCnte de ctiolog ín desconocida. Se sospecha una causa viml. 
por loque se incluye en esta sección. 

l. La presentación es con irritación ocu lar y lagri meo. 
2. Signos. Conglomerados ovales O redondos de lesiones epite. 

liales punliformes distintas, elevadas. granulares y grisáceas 
(Fig. 5.52). Puede existi r una leve turbidez subcpite!iaL e~pc' 

cialmente si se han util izado agen tes antivirales tópicos. 

Fig.5.52 
Q ueratitis puntiforme superficial de Thygeson. 

NB: La conjuntiva no está afectada. 

3. El tratamiento tiene como objetivo aliviar los síntomas. 
• La lubri fi caci ón puede ser su liciente en los casos leves. 
• Los corticoidcs tópicos son efectivos aunque pueden pro· 

longar el curso de la enfermedad . 
• La s [entes de contacto blandas deben considerarse en los 

casos graves . 

• Alteraciones corneales 
periféricas 

Dellen 

El dellel1 está causado por inestabilidad localizada de In película 
de lágrimas. que puede ser id iopátiea o secunduria a lesiones 

límbicas elevadas o lentes de contacto rígidas. Sue le ser inocuo 
y transitorio. 

l. Sig nos. Adelgazamientos localizados redondeados de la cór­
nC:l periférica. con deshidrmación de la estroma corneal y 
compactación de sus láminas (Fig. 5.53). 

Dellen cornea!. 

2. El tratamiento requ iere la el iminación de la causa y ravo­
rect.\ la hidratación corneal mediante oc lusión ocular con par­
ches '1 el uso de lubricantes tópicos. 

Queratitis marginal 

La queratitis marginal (úlcenl catarral) es una enfermedad <Iue se 
eree debida a una reacción de hipersen sibi lidad a exotoxinas 
estafiloc6cicas . Es particularmente común en los pacientes que 
padecen una blefari tis estati locócica crónica ( I'cr Capítulo 1). 

l. La presentació n es en la vida ad ulta con irritación leve y 
malestar. 

2. Signos (en orden cronológico) 
• Infi hmdo marginal subcpitcl ial que está separado dcl limbo 

por una zona sana (Fig. 5.54). 

Fig. 5.5<4 
Queratitis marginal Incipiente. 



• La lesión se propaga de forma circunferencial y se acompa­
na de una descomposición del epitelio que la recubre, origi­
nándose una úlcera que se tiñe con l1uorcsceína (Fig. 5.55). 

Fig. S.SS 
Queratitis nurginal grave teñida con fluorescefna . 

• En algunos dí<lS los vasos s<l nguíneos establecen puentes con 
la zona de córnea sana y tiene lugar la curación (Fig. 5.56). 

l. El tratamiento se l1cvll a cabo con una tanda corta decorti ­
ooides tópicos. 

NO: También hay que tratar la blefar it is estafiloc6c ica aso­
dada. 

FIg.S.S6 
Puemes de vasos sanguineos en una queratitis marginal. 

Queratitis rosácea 

El acné rosácea es un trastorno frecuente. crónico y progresivo de 
etiología desconocida (¡ue afecta a la piel de 111 cara y los ojos (ver 
Capítulo 20). La gravedad de la afectación ocular varía desde 
tc langiectasia palpcbml le"e a perfomción corfleal. No existe aso­
ciación entre la gmved:td de las man ifestaciones cutáneas y la 

Córnea 

ex tensión de la afectación ocular, y a menudo es menos sintomá­
ti ca de lo q ue podrran hacer pen sar J o~ signos c línicos . Por lo 
tanto. la rosácea puede pasar desaperci bida si no se exami na la 
cara en los pacienles con síntomas oculm-es inespecíficos. 

Signos clínicos 

l. La presentación es con irr itación. quemazón. lagrimeo y 
enrojecimiento inespccffi cos. 

2. Signos (en orden cronológico) 
• EEP inferior. 
• Queralil is marginll l y neovascularización periférica, q ue 

afecta especialmentc a la córnea inferonas.al e inferotempo­
ral (Fig. 5.57). 

• Puede existir adclgazamiento corneal en los casos gr¡¡ves 
(Fig. 5.58). 

Fig. 5.57 
Vascularizaci6 n corneal periférica e infillnci6n subepitelial 
en una queratitis rosácea. 

Fig.S.58 
Adelgazamiento comeal en una queratitis rosácea. 

• Se puede producir una perforación como resultado de una 
necrosis gmve central o periférica, qll~ puede verse precipi­
tada por el empico excesivo de cort icoides tópit:os. 
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3. Otras man ifestaciones 
a. La afectación palpebral incluye telangiectasias del borde 

palpebral. blefaritis posterior int ratable y quistes de Mei­
bom io recurrentes. 

b. La hiperem ia conjuntival. especialmente bu lbar. es fre­
cuente (Fig . 5.59). Olros hallazgos raros son conjuntivitis 
cicatricial, granulomas y n iclcnulusi s. 

c. Entre los problemas diversos destacan cpiescleriti s y dis­
función de la películ;:¡ de lágrimas. 

Fig.5.59 
Hiperemia conjuntival en un acné rosácea. 

Tratamiento 

1. Tópico 
a. Fluorome1tJ[ollu como medida a corto plazo. 
b. Ácido fusídico en ¡xmmda cada 12 horas durante 6 semanas. 
(", l.lIbrical/le~' para con trolar la disfunción de la pc lfc ul a 

lagrimal . 
2. Tratam iento sistémico con uno de los siguientes ant ibiólicos 

durantc 6- 12 semanas. 
a. Oxilelraciclina 500 mg dos veces a l día. El cfecto tera­

péutico no cstá re lacionado con la acc ión antibactcriana. 
Au nque la tetracic lina inh ibe pero no cura la enfermedad. 
la mcjoría suele durar 6 mcses después de dej ar el trata­
miento. 

b. [)oxiciclillQ 100 rng una vez al día como alternaTiva. 
pero. al co ntrario que la tetraeiclina. debe tomarse a 
mitad de la eOlTlida para evitar las molest ias gastroi ntes­
ti na les. 

Nn: Las tetracicl inas sistémicas no deben emplearse en 
niños menores de 12 años de edad ni en mujeres embarazadas 
o que dan el pecho porqu e e l antibiótico se deposita en el 
hueso en crecimiento y los dientes (quedando unido al calcio). 
y puede causar coloración e hipoplasia dental (Fig. 5.60). 

c. EritromicillU 500 Illg dos veces al día si la teTraciclina eslá 
contrai nd icada. 

Fig.5.60 
Coloración dental amarilla e hipoplasia debidas a tetracidinas 
sis témicas. 

Flictenulosis 

La nictenulosis está causada por una reacción de hipersensibili­
dad retardada inespecífica a an tígenos bacterianos. Aunque la 
mayoría de los casos son autolimitados. muy ocasionalmente la 
¡:·nfermedad es grave e incluso puede producir ceguera. 

1_ La presentación suele ser en la infanc ia con fotofobia. 
lagri meo y blefarospasmo. 

2. Signos. Un pequeño nódulo blanco-rosado cerca del limbo 
asociado con hiperemia (Pig. 5.(1) que puede reso lverse 
espontáneamente o extenderse a la córnea. Una Ilictena cor­
nea l curada suele dejar una cicatri z triangular de base límbica. 

3. El tratamiento se rcaliza con una tanda corta de corticoides 
tópicos. La blefaritis estafil ocócica crónica asoc iada. que es 
frec uentc. También debería tra tarse. 

Degeneración marginal de Terrien 

L l enfenlledad de Terrien es un adelgazamiento no inflamatorio 
e idiopálico de la córnea periférica poco frecuente. Alrededor del 



75% de los pacientes afectados so n hombres y este trastorno 
suele ser bilateml. aunque la gravedad de la afectación puede ser 
asi métrica. 

l. LII presentación suele ser en adu ltos jóvenes con lesiones 
cornea les periféricas inicialmente asi ntomáticas. 

2. Signos (en orden cronológico) 
• Opacidades de la estroma fi n:lS. blam:o-amarillentas y pun o 

tiformes que frec uentemente se a~ian con una vascu lari ­
t.aciÓn supcrfi cial lcve y que suelen e mpezar en la parle 
superior de la córnea y están separadas dc1 limbo por una 
w na sana (Fig. 5.62). En la exploración rut inaria pueden 
p.1recerse al arco senil. Esta etapa suele ser asintomática y 
la progresión es extremadamente lenl:!. 

Fil. 5.62 
Degenención marginal de Tenieo incipiente. 

• Adelgazamiento circunfcrcncj¡11 progresivo que da lugar a 
un ~urco periférico, con un aumento gmdual de la pendien­
te exterior mientras que la parle central se levanta de forrml 
abrupw (Fig. 5.63) . 

• El ~uclo se vascu lari za pero el epilClio se mantiene intacto. 
• Se prod uce un deterioro visu:tl progresivo como co nse­

cuencia del aumento del astigmat ismo cornea!. 

Fil. 5.61 
Adelgazamiento corneal periférico en una degenerad6n marginal 
deTerrien incipiente . 

Córnea 

• Algunos pacientes presentan episodios recurrentes de dolor 
importante e inflamación. 

• Puede aparecer scudopterigión en los casos dc larga dura­
ción en posiciones diferentes a los meridianos de las 9 :00 h 
y las 3:00 h en el reloj (Fig. 5.64). 

Seudopterigi6n en una degeneración marginal de Temen. 

l. El tratamiento del astigmatismo impOl'tall te se realiza prin­
cipalmente con lentes de conwc to eseleralcs permeab les al 
oxígeno. Aunque es posible la cilUgía con resección en forma 
de medi a luna del cu nnl con sutura de los bordes no afectados, 
los resultados refractivos suelen hacer nece~rio el uso de len­
tes de contacto para conseguir una mejor agudeza visual . 

Úlcera de Maaren 

La úlccm de Mooren es una enfermedad rara probablemente cau­
sada por una respuesta autoinmunc a antígenos de la estroma 
cornea!' 

Clasificación 

De acuerdo con los signos clfnicos. lo., hallazgos de la angiogra­
fía con tluoresccína y la re!'.puesta altrn tamiento. se idemifican 
los tres siguientes tipos distinlOS: 

l. Úlcera uni lateral que afecta princ ipalmente a ancianos de 
raz:1 blanca. generalmente mujeres. 
a. SigilOS. Úlcera progresiva extremadamente do lorosa y 

a~oc iada con obliteraci ón del plexo vascu lar yuxtalímbieo 
superficial . 

b. El tratamientQ es di fícil ya que la rc~puest a a la inmunole­
rupia tópica y sistémi ca e~ escasa. Los resultados del 
implante corneal también ~on poco satisfactorios. con reci ­
diva de la úlcera en el implante. 

2. 1...'1 úlce ra agresiva bilateral se produce principalmente en 
pcn.onasjóvenes de origi.'n hindú . Es menos do loro~ que el 
lipo unilatem!. 
ti. Si¡':llo,~ . UlceraciÓn circunferencial progresiva con disemi­

nación centrípeta tardía. La angiografía con nuoresce ín u 
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muestra neovascularización t:on fugas que ~ e ex tienden a 
la base de la (¡!cera. 

/J. El tratamiellto se rea liza inicialmente con metilpredniso­
lona intravenosa ~eg\li d<l de corticoides tópicos y sistémi­
cos o agentes t: itotó¡;:icos. La ciclosporina tópic<l y sbté­
mic<l tam bién puede tener un papel. 

3. La úlcera indolente bilateral suele afect<lr a pacientes de 
mediana edad malllutridos de origen hindú . 
(l. Sigilos . Acanalamiento periférico progresivo desagradable 

COII respuest<l infla matoria mínim a que suele resolverse 
csponUlneamell1e. 

b. Ellratamiento incluye mejorar la dicta y corregi r cual­
quier infección asociada. 

Signos 

Los signos (en orden cronológico) eom ulles a tod<ls l a~ formas 
de úlcera de Moorcn son: 

• Infilt ración corne<l l periférica a 2-3 mm dcllimbo (Fig. 5.65). 
• Ulccración corne<ll en forma de media luna caracterir.ada por 

socavamien to extenso del borde de avance sobre los infiltrados 
(Fig. 5.66). 

• Di ~e lllill <lci6n ci rcunferencial (Fig . 5.67) Y central (Fig. 5.68). 

Fig. 5.6 5 
Infiltración corneal periférica en una úlcera de Mooren incipiente. 

Fig.5.66 
Ulceración periférica en una úlcera de Mooren. (Cortesía de RWal5O<l.) 

Fig.5.67 
Propagación circunferencial de una úlcera de Meeren. 

Fig.5.68 
Propagación cen tral de una úlcera de Mooren . 

• L<l fa se de curación se caracteriza por adelgazamiento. V<lSCU­
lari zaeión y cicatri zac ión (Fig. 5.69). 

• Puede formarse una catarata secundaria. pero la perforación es 
ra ra y la e~cI¡;ró ti ¡;lI no se afecta. 

Fig. 5.69 
Vascularización y opacificación corneal en una úlcera de Mooren 
curada. 



Queratitis ulcerativa 
en las enfermedades sist émicas 

La prcf.Cncia de inliltración corneal , ulceración o adelgazamiento 
graves, pers istentes y periféricos no ex pl icados por una enferme­
dad vascul ar coexistente debería dar lugar a la búsqueda de una 
enfermedad vascular del colágeno sis témica asociada, Las enfer­
mcdades principales que se deberían tener en cuenta son: (a) artri­
tis rcumatoide y (h) I'ascufit is sisTémicas. como la grmwlomaTosis 
de IVégener y la poliarteritis l/adosa (ver Capítulo 20). Las lesio­
nes oculares pueden preceder a las manifestaciones sistémicas. 

Queratitis en la artritis reumatoide 
Signos 

La queratiti s puede ser primari a o secundaria a cse leriti s y puede 
adoptar las siguientes formas: 

l. La queratitis esclerosante se caracteriza por ade lgaza­
miento y opacifieac ión gradual de la estroma corneal adya­
cente al lugar de la escleri ti s (Fig. 5.70). La patolog ía puede 
ex tenderse <:cntralmente y complicarse con opaci dad. vascu­
lariza<: i6n y depósito de lípidos (Fig. 5.7 1). 

Fig.5.70 
Queratit is esclerosante. (Corte$ia de P.Wat'lon.) 

Fig.5.71 
Yascularización y cicatrización corneal en una queratitis 
esclerosante de larga evolució n. 

Córnea 

2. El adelgaza miento corneal periférico (córnea en lente 
de contaclO) se caracteriza por reabsor<:ión gradu al dc la 
estroma periférica. dejando el epitel io intacto. Debido a que 
la parte central de la córnea se mant.iene normal. e l aspecto se 
parece a una lente de contacto colocada en el ojo (Fig. 5.72) . 

3. La queratitis aguda de la estroma se caracteriza por 
in filtrados periféricos asociados con esc leritis no necroli zan­
tc (Fig. 5.73). Las complicaciones tardías son opacidad peri ­
férica difu sa y vasculari zación. y ocasionalmente desestruc­
turación epitel ial y nccrosis de la estroma. 

Fig.5.72 
Adelgazamiento corneal periférico Sin inflamació n (córnea en lente 
de contacto) en una artritis reumatoide. (Corte$ía de P.Watson.) 

Fig.5.73 
Q ueratitis aguda de la estroma en una artritis reumatoide . 

4_ La necrosis corneal aguda puede ocurrir en un área de cór­
nea perifé rica ya adel gazada del tipo en lentc dc con lacto no 
asociada con infia mación (Fig. 5.74) o. m¡Ís frcl:uentcmente. en 
asociación con una in namación extensa cn el limbo (Fig. 5.75). 
En algunos casos la córnea central también pucde estar afecta­
da (Fig. 5.76). 

Tratamiento 

l. Tópico 
a. Los corticoides pueden ser út iles en la querat itis <1 guda. 

pero deberían ev itarse en ellldclgazllm icnto y queratóli -
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Fig. 5.7~ 
Necrosis corneal perifé rica aguda sin inflamaci6n en una artritis 
reumatoide. (Cortesia de P. Wauon.) 

Fig.5.75 
Necrosis co rneal periférica aguda con inflamaci6n en una artritis 
reumatoide. (Corte$l~ de P. Wauon.) 

Fig. 5.76 
Necrosis corneal central aguda en una artr itis reumatoide. 

sh cortica l peri férica por m ied o a ind uci r una posible 
pcrfor.tción . 

h. Lu ciclospOrillU también puede resul tar bcneliciosa. 
2. El trJI:lmiento sistémico con cort icoides y/o f:'innacos cito­

tóx icos es preciso para 1:1 c.sclcritis. 

l. La qu e ratoplastia puede ser neces(tri a como medid a de 
emergencia para prevenir la perforación o. de forma clect ivll. 
restaurar la aglldeza visual. 

Queratitis en las vasculitis sistémicas 

l. Signos (en orden cronológico) 
• Inti li rados de la estroma margina l e~ bilaterales. 
• /)cscomposición del epilelio que IOl> recubre. 
• La ulceración progrCl>a c ircunferencia lmente y tambi én 

puede ex tenderse cent ralmente de forma parecida a una 
úlcera de Mooren (Fig . 5.77). 

Fig.5.77 
Queratitis ulcerativa grave en una poliarter itis nodosa. 

2. El tratamiento con una combinación de corlicoides sisté­
micos y ciclofosfa1l1i da puede ser bcnefic io~o . 

NO: Al contrario que la úlcera de Mooren. el proceso 
puede extenderse también y afectar a la escler6tica . 

• Degeneraciones corneales 

Degeneraciones relacionadas 
con la edad 

Arco senil 

l. Implicaciones sistémicas. El arco seni l es 13 opacidad cor­
neal pcri féricu que '\C encuentra con mayor frt.-cuell(·ia s in nin­
gún f;¡ctor prcdisponente en perso l1 a~ de edad avanzada. El arco 
se puede asociar en ocasiones con dislipoprOlcinemias famil ia­
res y no famil iares. La hipcrlipoproteincrnia, sohre todo la de 
tipo U. ~e asocia frecuentcmentc con lU'CO bilateral. con asocia­
ción menos rrccuellle en los tipos JI!. IV Y V. El arco uni lateral 
es una entidad rara que PUL"(]C asociarse con enfermedad caro-



tídca o hipotonía ocular. El arco t:llllbién se ha observado en 
pacicntes eon dislmtia corneal cristalina de Schnyder. 

2 Signos (Fig. 5.78) 
• Depósito lipídico en la cstroma que empieza en la córnea 

pcri lfmbica superi or e inferior y dcgpués progresa de fo rma 
circu nfere nc ial hasta formllr una banda dc aproxi mada­
mente I mm de ancho. 

• La banda suele ser más anchll en el meridiano ~·e t1ica l que 
en el hori zontal. 

• El borde central de la banda es difuso; el contorno del 
extremo perirérico está bien m:lrcado y está separado del 
limbo por una zona sana de córnea. 

• Este intervalo claro puede sufri r a veces un adelgazamien­
to leve (surco senil). 

Fig.5,78 
Arco senil. 

Holo Ifmbico blanco de Vogt 

E,.., un hallazgo muy frecuen te, inocuo y relacionado con la cdad 
que se canteterila por líneas con rorma de media luna bila t erale~ 

y estrechas eompucslUs por unos puntos como de tiza que reco­
rren la hendidum pa!pl:bral a 10 largo del limbo nasal y temporal 
(Fig. 5.79). Ell ipo 1 está separado del li mbo por un intervalo 
:.."l.no. :11 c011lrario que el tipo 2. 

Fil. 5.79 
Halo IImbico blanco de Vogt. 

Córnea 

Córnea farinata 

Es también un trastorno inocuo caracterizado por la prescncia de 
depósitos minúsculos. generalmente bilaterales y parec idos a la 
hari na en la estroma cornea l profunda y más promi nentes ce n­
tralmente (Fig. 5.80). 

Fil·S.80 
Cornea forinata. 

Piel de cocodrilo 

Se e:¡r,lcterVa por la presencia de opacidades en la estroma, gene­
ra lmente asintomáticas, blanco-gris:keas y pol igonales separadas 
por esp:lcios relativamente transparentes (Fig. 5.81). Las opaci­
dades suelen afectar a las dos terceras partes anteriores de la 
estroma (piel de cocodrilo anterior). aunque en ocasiones puedcn 
encontrarse más posterionnentc (piel de cocodrilo posterior). 

Córnea guttata 

COll.~i"tc en acumulaciones focales de col:'lgenoen la superficie pos­
te rior de la mcmbrana de Descemet. L.."l.S le~ iOlles aparecen como 
verrugas o excrecencias y son sc{Tctadas por células endotelialcs 
:morm:lles. El examen mediante rcllex i6n especular muestra unas 
pequeil:l~ manchas oscuras causad:.s por di srupción del mosaico 
elldOlclial regular (Fig. 5.82). En l o~ casos m:b aVll nzado~. hay un 
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aspecto de «metal repujado». que pucde asociarse con depósitos de 
melanina. Cuando las lesiones afectan a la periferia corneal se 
denominan cuerpos de Hassall · Hen le y no tienen un signilicado 
especial excepto (;Omo indicación de edad avanzada. El término 
«córnea gutratm> se reserva para las mismas lesiones que afectan a 
la córnea central. que también suelen ser inocuas aunque en raras 
ocasiones son un signo de estadios precoces de la distrofia endote· 
lial de Fuehs (ver más adelante). Por lo tanto. es imlX)[Ullltc exami· 
nar el endotelio cuidadosamente antes de la cirugía dc las cataratas. 

Fig.5.82 
Córnea guttato. 

Queratopatia lipidica 

l. La queratopatía lipfdica primaria es rara y oc urre espontá­
neamente. Se camcteriza por depósitos bhlncos o amarillos en 
la estroma formados por colesterol. gra~as y fosrolípidos. 

2. La querawpatfa lipfd ien secundaria es mucho más común y 
se asocia con les ión ocul ar previa o enfermedad que da lugar 
a vascu larización cornea l (Fig. 5.83). Las causas más fre­
cuellles son la infecció n por el vi ru s del herpes si mple y la 
queratitis di sciforme por herpes zoster. Se asocia con vascu­
larización eorneal y sin tratamiento es progresiva. 

Fig.5.83 
Queratopatía li pídica secundaria. 

3. El tratamiento se dirige pri ncipalmente al control médico 
de la enfermedad infl amatoria de base. Otras opciones de tra­
tam iento son las siguientes: 
a. LafotocoaguÚlCióll cu" láser de argóI/ de los vasos «nutri­

cios» arteriales puede dar lugar a la reabsorción del infilt ra­
do lipíd ico siempre que se puedan identificar mediante 
angiografía wn nuoresceína. 

b. La cauterización pUl/tiJorme con aguja tambi¿n puede 
resul tar efecti va. Se realiza medi ante pinzamiento a 6 mm 
o con aguja de sutura simil ar en unas pinzas de cauterio 
t¿rmico y aplicando la punta de la aguja caliente a los 
vasos nutricios del limbo bajo control microscópico. 

c. La qfleratopla.~tia penetra1l1e puede ser precisa en la 
enfe nnedad avanzada pero estable. aunque la vasculariza­
ciÓn. el adelgazamiento y la hipocstesia pueden empeorar 
los resultados. 

Queratopatía en banda 

La qucratopatía en banda es un trastorno frel:uente caracterizado 
por el depósi to de sa les de cakio en la porción anterior de la 
membrana de Bov.'man. 

l. Causas 
a. Las causas oculares. las más frecucmes. son uveÍlis ante­

rior crónil:a (espel:ialmen te en ni nos). ptisis bulhi. acei te 
de silicona en la l:ámara anterior y queratitis crónica grave. 

b. La queratopatía en banda relacionada co" la edad es fre­
cuente y afecta a personas que por lo demás están sanas. 

c. Las causas metabólicas (calcilícación mctastásica). que 
son raras. son aumemo del calcio y el fósforo sériws. hiper­
uricemia e insuliciencia renal crónica. 

d. Las causas hereditarias incluyen casos familiares e ictiosis. 
2. Signos (en orden cronol6gico) 

• Calc ifi cación interpa lpcbral periférica con córnea sana 
que separa los márgenes periféricos de la banda del limbo 
(Fig. 5.H4). 

• Extensión centra l gradual con la formación de una placa 
co mo de yeso en forma de banda con pequeños agujeros 
transparen tes y ocasional mente li suras (Fig. 5.85). 

Fig.5.84 
Queratopatía en banda leve. 



Fil. 5.85 
Queratopada en banda grave. 

• Las lesiones avanzadas pueden volverse nodulares y eleva· 
das con un malestar considerable debido a desestructura· 
ción epitelial (Fig. 5.86). 

Fi,. 5.86 
Desestructuraci6n epitelial en una queratopatla en banda de larga 
evolucl6n. 

l . El tratamiento está indicado si la visión está amcna/..ada o 
el ojo prcsentll molestias. 
a. La qllelacióli es una forma senc illa y efec tiva de trata· 

miento para los casos relativamente leves y se realiza bajo 
control microscópico. 
• Los fragmentos grandes de ca lcio se puede n ret irar 

man ualmente con unas pinzns. 
• Se raspa el epitelio corneal que recubre la opacidad y 

cualquier capa sólida de calci fi cación con una hoja de 
bisturí del n." 15 (Fig. 5.87). 

NO: Es importante identificar y tratar los trastornos sub­
yacentes para ell itar las reddillas. 

Córnea 

Fil. 5.87 
Extracci6n de epitelio corneal antes de la quelaci6n de una 
queratopatía en banda. 

• Después se aplica una solución de versenato (edelalo) 
sódico sobre la córnea con una lorunda de algodón ha!>t:. 
eliminar todo el calcio (Fig. 5.88). 

h. La qut'mteclomía con láser e.xcímer se puede empicar. si 
e~lá disponible. 

Fig.S.88 
Aplicacl60 de versenato sódico. 

Degeneración esferoidea 

1..:\ dcgcncl'Jeión esferoidea también '>C conoce con otros térmi­
nos. incluyendo elaslosis cornea). queralOpatía de Labrador. que­
ralopatía climática en gotas y di ~t rofia nodular de Bietti . Es un 
tra~torno bi latera l degenerativo de cnu~a desconocida que ocurre 
típicamente en hombres que trabaja n :llni rc libre. El principal 
factor predi~ponente que se ha postu lado es la e-,posición a la 
radiación ultravioleta. ya que ¡,u gmv(.'{\ad se correlaciona estre­
chamente con la cantidad de tie mpo pasado al aire li bre . La 
enfe rmedad es relativamente inocua lmnque en raras ocasione!> 
puede haber afectación visual. 

l . Signos (en orden cronológ ico) 
• Pcqucños gránulos con color de ámbar en la estroma super­

Iic ial de la córnea interpalpebral periférica. 
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• Las lesiones se vue lven más opacas, se extienden central­
meme y se unen. 

• Las lesiones avanzadas se vuelven nodulares y la estroma 
de alrededor suele estar brumosa (Fig. 5.89). 

Fig.5.89 
Degeneración esferoidal. 

2. Tratamiento 
a. ProtecciólI frellte a la lesifÍlI IlOr radiaciólI ultravioleta 

con gafas de sol. 
b. Queratectomía superficial para mejorar la vis ión . 
c, La queratoplastia lamillar puede ser precisa para los 

casos con incapacidad visual. 

Degeneración nodular de Salzmann 

La degeneración nodular de Salzmann ocurre de forma secunda­
ria a queratiti s crónica. especialmente tracoma. 

l. Signos 
• Opacidades de la estroma discretas. elevadas. grises o azu­

les-grises nodu lares y superficiales (Fig. 5.90). 
• Las lesiones se localizan en la córnea cicatr icial o en los 

ex tremos de la eórnea transparente . 
• La base de un nódul o puede estar rodeada por depósi tos 

epitcliaks de hierro. 
• Pueden producirse erosiones epiteliales recurrentes. 

2. El tratamiento es similar al de la degeneración esferoidea. 

Fig.5 .90 
Degeneración nodular de Salzmanl1. 

- ) 

)isitrlofias corneales 

Las di strofi as corneales son un grupo de alteraciones progresivas 
de la transparencia corneal, general meme bilaterales y en su 
mayoría determinadas genéticamente y que se presentan si n infla­
mación. La edad de presemación varía entre la primera y la cuar­
ta décadas de la vida, depend iendo de la frec uencia relati va de 
erosiones epiteliales recurrentes secundarias y del grado de pér­
dida visual. De acuerdo con los signos histopatol6gicos y biomi­
erose6pieos. las distrofias corneales se elasifiean en (a) epiteliales. 
(b) de la capa de Bowmall. (e) de la estroma y (d) el/doteliales. 
Los avances recientes en la genética molecular han identificado 
los defectos genéticos responsables de la mayoría de las distrofias. 

Distrofias epiteliales 

Distrofia de la membrana basal epitelial 

También conocida como dist rot1a microquística de Cagan o dis­
trofia mapa-punto-huella dacti lar, es la di strofia más frccuente en 
la práctica clínica. y a pesar dc esto suele d iagnosticarse eq uivo­
cadamente. sobre todo debido a su aspecto variable. Al contrario 
que otras dis trofi as. no es familiar ni progrcsiva. 

l . El inicio es cn la segund a década de la vida. Aproximada­
mente el 10% de los pacientes presentan erosiones corneales 
recurrentes en la tercera d~cada. El resto están ¡¡sintomáticos 
durante toda la vida . Erosiones rec urren tes bilateraks simul­
táneas sugieren di strofia de la membrana basal epitelial. 

2. Signos. Se pueden observllr las siguientes lesiones solas o en 
combinación y se visualizan mejor median te ret roi luminación 
o con di spersión escleral (Fig. 5.91). 
• Opacidades en forma de puntos (Fig. 5.92). 
• Microqui stes epiteliales (Fig . 5.93). 
• Patrones subcpiteliales en forma de mapa (Fig. 5.(4). 
• Líneas en forma de huella dacti lar. 

NB: Con el paso del tiempo un patrón cambia con freo 
cuencia a otro y la distribución de las lesiones también 
puede variar. 

3. La histologia muestra engrosamiento de la mem brana basal 
con depósito de proteína fibrilar entre la membrana basal y la 
capa de Bowman. También existe ausencia de hemidesmoso­
mas de las célu las epitel iales basales. que es responsable de 
las erosiones corneales recurrentes. 

4 . El tratamiento es el de las erosiones eomeales recurrentes. 

Distrofia de Meesmann 

l. La herencia es autosórnica dominante (AD) y el lvws géni­
coestácn 12q 130 17'1 12. 

2. El inicio de esta rarísima distrofia es en los primeros 2 anos 
de vida con irritación ocul ar. 



Fil' 5.91 
Distrofia de Cogan. 

Fil. 5.92 
Opacidades punteadas en una distrofia de Cogan. 

Fil' 5.93 
Microquistes epitelia les en una distrofia de Cogan. 

3. Signos. Mú lt iples qu i~ t es il11 racpirc liales peq ueños de tama­
ño uniforme pero densidad variable que son máx imos en e l 

Córnea 

Fil . 5.94 
Lesiones corneales como mapas en una distrofia de Cogan. 
(Cortesll de j .Talks.) 

centro y se extienden pero !>i n alcan~ar el limbo. y que se ven 
mejor mediante retroi lumin:lción (Fig. 5.95). 

Fig. 5.95 
Distrofia de Meesmann. 

4. La histología muestra un engros::ulliento ir regular del epite­
lio corneal con nUlllerosas célu las ~uprabasa lcs vacuoladas. 

5. Generalmente 110 es prec iso ningún tratamiento. 

Distrofias de la capa de Bowman 

Distrofia de Reis-Süclders 
(capa de Sowman tipo 1) 

l. 1 ... 1 he rencia es AD con ellrJCus génico en 5q3 1. 
2. El inicio es durante la primen\ infll ncia con eros iones recu­

ITC ll les. 
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l. Signo s 
• Opacidades superficiales. ti nas. redondas y poligonales en 

la capa de Ilowman. más densas centralmente (Fig. 5.96). 

Flg.5.96 
Distrofia de Reis-Bücklers. 

• Lo~ cambios aumentan en densidad con la edad . da ndo 
lugar a un patrón reticular debido a la presencia de ban ­
das irregulares de coláge no (Iue sustituyen a la capa de 
Bowman. 

• 1....1 M:nsibilid:.d corneal está disminuida y puede h:.bcr afee· 
tación visual debido a cicatrización en la cap:. de Bowman. 

4. La histología muestra que el colágeno lluevo se tioe de :.zul 
con la linción tricrómica de Masson. y la capa de Bowman "C 

distingue mal o e~tá ausente. 
S. El tratamiento se rcali za principalmente mediante (luera­

h!ctomía con láser excímcr. La queratoplastia laminar puede 
~er necesaria en algu nos casos. pero se asocia con una inci ­
de ncia elevad a de rec idiva de la dis trofia en el injerto. quc 
pucde des:1rrol larse r{¡p id:llTlentc. 

Distrofia de Thlel-Behnke 
(capa de Bowman tipo 2) 

1_ L.1 he rencia e~ AD con el h){'us génico en lOq24. 
2. El inicio es dumnte In primera década de 1:. vida con ero:-io­

ncs recurrentes. 
3. Los signos !>on ~i mi lare !> a la distrofia de Re is- Bücklcrs 

excepto en que las opae id:.des adoptan más un patrón en 
panal de abejas (Fig. 5.97). 

4. La histología es si milar a la distrofia de Reis- Büd :lers. 
5. El tratamiento puede no ser necesario I)()rque la afectación 

visual es menor que en I:l dist rolia de Reis- Bückler;. 

Distrofia de Schnyder central (cristalina) 

l . U! herencia es AD con e l loelu' génicoen lp36-p34 .1. 
2. El inicio suele ser en la segunda década de la vida con afec­

tación visua l. especia lmente deslumbramiento. 
3. Signos. Área oval de opacidad «cri sta lin a» subcpitclial con 

des1ellos en una córnea de a~pcc1o brumoso (Fig. 5.98). 

Fil' 5.97 
Distrofia de Thlel-Behnke. 

Fig.5 .98 
DistrOfia de Schnyder. (Corte$;~ de K. Ni$dW_) 

4. La histo logía muestra depósitos de fo sfolípidos y coleskrol. 
5. El tratamiento se realiza mediante queratectom ía ton IlÍser 

c)(címer. 

Distrofias de la estroma 

Distrofia reticular de tipo , 
(Biber-Haob-Dimmer) 

l . La he re ncia es AD con el locus génico en 5'13 1. 
2. El inicio ~ue le ser dur.lIl teel linal de la pri mcT:l década de la 

vida con erosiones eorncales recurrentes que preceden a los 
cambios típ ico~ de la estroma. El diagnóstico puede cqu ivo­
c:u'sc in icialmente. 

l . Signos (en orden cronológico) 
• PuntOl> en la estroma anterior. 
• Progresión y coalcscenci a en líneas reticulares finas, en 

forma de famas. como teb de araña, que se ven mejor con 
rctroi luminuc ión (Fig. 5.(9). 

• Las lesioncs se ex tie nde n en profu ndidad y haci¡¡ fuera 
desde la córnea cenlm l respe1ando la peri feri a (Pig. 5.(9). 



Fig.5.99 
Distrofia reticular leve tipo 1. 

• A vt.'Ccs una bruma gcncralizuda afecta progresivamente a 
la agudel,.a visual y puede sustituir y ocultar las líneas re ti ­
culares (Fig. 5.100). 

4. La histología muestra llmiloide. que se tiñe con rojo Congo. 
mucstra metaerornasi3 con CrisI31 Violela y birrefringcIlci3 
cuando se observa con luz polarizada. 

5_ El tratamiento mediante qucratoplaslia ¡x:netrante o lami­
nar profunda suele ser necc~a rio antes de In scxta décad:! de la 
vida. 

Fig.5.100 
Distrofia reticular avanzada tipo 1. 

Distrofia reticular de tipo 2 
(síndrome de Meretoja) 

l. La here ncia es AD con el lvnls génico en 9q34. 
2. El inicio es en la edad m<..-d ia de la vida con parális is faci al 

progresiva y afectación cornea!' Las erosiones recurrentes 
son menos frecuentes quc en la distrofi a re ticular de tipo l. 

l. Signos. Finas líneas ret iculares. conas. di s lr ibu ida~ 31 a!.ar. 
que son escasas. más delicadas y orientadas más radi31mcnte 
(Fig. 5.10 1) que en la distrofi a reticuklT de tipo l . 

4. Los signos sistémicos incluyen ncuropatía bilateral pro­
gresiva craneal y ¡x:ri férica. disart ria. piel pruriginosa seca y 
extrcmad3111ente laxa. unll ex presión f3ela l earac terí~tica .. de 

C órnea 

Fig. 5.101 
Distrofia reticular tipo 2 . 

máscara». labios protruyentcs y orejas péndulas. La ami loi­
dosis puede arectar también a los riñones y al corazón. 

5. La histología muestra depósitos de amiloide en la estroma 
corneal y en otros lugures afectados. 

6. El tratamiento medümte queratop l <l~I¡a penetrante o lami­
lIur profunda puede ser necesario en la séptima décllda de la 
vida. pero puede complicarse por infeccio nes recurren tes 
como consecuencia de la queratopatía por exposición. 

Distrofia reticular de tipo 3 y 3A 

l. L.'! he rencia de tipo 3 se supone que es autosómica recesiva 
(AR) y la del tipo 3A es AD con e I IQCI/.\' génico en 5q3 1 en 
ambos casos_ 

2. El inicio es ent re la cuarta y la s.cxta décadas de la vida con 
afectación visUll1 pero las erosiones recurrentes son infre­
cuentes. 

l . Signos 
• Líneas viscosas gruesas que se eX lienden desde el limbo 31 

limbo con una bruma intcrmedi 3 mín imu (Fig. 5. 102) . 
• Puede haber una asimetría fra nca o las lesiones pueden ser 

un ilaterdles dunuue un tiempo. 

Fia:_ 5.102 
Distrofi a reticular tipo 3. 



O ftalmología Clínica 

• La progresión es rápida si la eórnea del (h'leicnte sufre Imu­
matismos. incluso mínimos. 

4. Se preci~a invariablemente el tra t amiento con queratoplas­
tia penetrante o laminar profunda. 

Distrofia granular 

l . La herencia es AD con el/onu génicoen 5q3 1. 
2. El inicio es durante la primera década de la vida con erosio­

nes recurrentes. 
3. Signos (en orden cronológico) 

• Depósitos pcqueiíos blancos cl aramente m¡¡rc"dos co rno 
mi g:ls o copos de nie ve e n la estroma anterior cen tra l 
(Fig , 5.103) . 

Fil. 5.101 
Distrofia granular leve. (Cortesi3 de A. R.idgway.) 

• Apan:cen má~ lesiones y pl'Ogre~an en profundidad y hacia 
fuera pe ro nunca alcanzan el limbo (Fig . 5. 104). 

• Gradualmente se vuelven connuentes y afectan a la ilgude­
.la visual (Fig. 5. 1( 5). 

4_ La histo lo g ía muest ra depó~i tos hiali nos amorfos (Iue ~e 
tiñen dc rojo bri llante con la tinción trierómica de Masson, 

Fi" 5.104 
Distrofia granular avanzada. (Corle. la ele A Rid¡¡way.) 

Fig. 5.I05 
Distrofi a granular muy grave. (Cortesi>. de A Ridp;oy.) 

S. El tratamiento medi an te quemtopla~ ti a penetrante o lami­
nar profunda suele ~e r necesario en la cuarta década de la 
vida. Las rccurrencias superficiales pueden necesitar (¡uera­
tectomía repetida con láser excímer. 

Dist rofia de Avellino 

l . La herencia es Al) con cl locu.l' génieo cn 5q3 1. 
2. El In icio es en la pri mera O segunda décadas de la vida. Las 

erosiones I'ecurrentcs son raras y. si ex isten. son tan leves 
que algunos pacie ntes puede n habe r pasado por alto su 
enfermedad. 

3. Signos. Opacidades fi nas. superfic iales. que parecen ani llos. 
discos, estre llas o copos de nieve. más densas centralmente. 
parecida~ ti las <¡ue se ven en la distrofi a granul ar asociad1l 
con opacidades lineales más profundas (jlle recuerdan a la dis­
trofi a reticular (Fig. 5, 1(6). 

4. La histología muestra la presencia dc su ~tanr i a hial inn y de 
amiloide en In estroma. 

S. El t ra t amie nto no suele ser necesario. 

Fig. 5. '06 
Distrofi a de AvelJino. 



NB: las d istrofi as de Avellino. granular y reticular tipo 1 

estan unidas a un único locus en el cromosoma Sq. y por lo 

tanto pueden representar formas clínicas diferentes de la 

misma enfermedad. 

Distrofia macular 

Ésta es la distrofia de la estroma menos frecuente. en la que un 
error innato del metabolismo de queratán-sulfato tiene sólo 
m::lOifes tacioncs cornealcs. Se ha dividido en los tipos 1. lA Y 11 
dependiendo de la presencia o la ausencia de queratán-sulfato 
antigénico (a KS) en el suero y en la córnea. puesto quc la mor­
fa logfa cornclll es idéntica. 

l. La herencia es AR con el /oellS génico en 16q2 [. 
2. El inido es en [a segu nda década de l,j vida con deterioro 

visual gradual. 
l. Signos (en orden cronológico) 

• Manchas de color grisáceo-blanco. densas, focales. mal 
delimitadas en la córnea superfic ial con nubosidad difusa y 
leve de la estroma (Fig. 5. 107). 

• Opacificación progresiva (Fig. 5.108). 

Fig. S.t07 
Distrofia macular leve . (Conesfa de A.. Ridf""J)'.) 

FI,. 5.108 
Distrofia macular avanzada. (Cortes la de A.. R1dgway.) 

Córnea 

• Posible afectación de todo el espesor de la estroma hasta el 
limbo. asociada con adelgaz:lmientocorncal (Fig. 5.109). 

4. La histología muestra un colágeno :lllorlllalrncnte compacto 
en las láminas comea[es y agregaciones anonnales de gluco­
saminog lueanos que se ti ñen con azul akián. 

S. El tratamiento med iante queriltop last ia penetrante sue le 
tener éx it o pero pueden ocu rrir rcc urrcncias tardías en el 
injeno. 

Fi, . 5.109 
DIs trofia macular muy gr.lve. (Cortesía cleA. RIdp7y.) 

Distrofia en formo de gota gelatinoso 

Este raro trastorno también se conoce como ,ulliloidosis subcpi­
tclial famil iar de la córnea . 

l . La he re ncia es AR. 
2. El inicio es en la primera o la segunda décadas de la vida con 

rotofobia intensa. lagrimeo y ¡¡fectación visual. 
l . Signos (en orden cronológico) 

• Nódu los subcpitcliales grises. 
• Cont1uencia gradual. afcct:lción de [a estroma y aumento 

de l tamaño dando lugar a un aspecto nebuloso parecido a 
una mora (Fig. 5.110). 

FI, . 5.110 
Distrofia en forma de gota gelatlnosa. (CortesIa ele TA CaS<!)'o K.W. 
Sharif. Comed Oy:Il~ and ~tions, WoIfe, , 991.) 
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4. La his tologia muest ra acumu lación subepitelial y en la 
estroma anterior de amiloidc. 

5. El tra tamie nto se reali¡;a con queratectomía su perficia l 
repeti da debido a las rccurrcncia~ precoces en los implan tes 
cornea les. 

Distrofias endoteliales 

Distrofia endoteliol de Fuchs 

La distrofi a endotel ial de Fuchs e~ más frecuen te en mujeres y se 
asocia con una prevalencia ligeramente aumentilda de g laucoma 
de ángulo abieno pri mario. 

l . La herencia puede ser en ocasiones AD aumlue la mayoría 
de los casos son esporádicos . 

2. El inicio de esta enfermedad lentamente progresiva es en la 
vejez. 

3. Signos (en orden cronológico) 
a. El estadio I se cllracteriza por un au mento grad ual del 

número de protubemncias endoteliales (gullata) centrales 
con extensión hacia la periferia de la córnea y confluencia. 
originando un aspecto en «metal repujado» (Fig. 5.111 ). 

Aspecto «martilleado» en una distrOfia endotelial de Fuchs 
incipiente. 

b. El e.fladio Z se caracteriza por descompcnsación de las 
cé lulas endolcliales que d¡¡ lug¡¡r il edema de la estroma 
central y visión borroS:l. inicill lmente peor por la mariana y 
que se aclara durante el día. El edema epitelial se produce 
cuando el grosor de la estroma ha aumentado aproximada­
mente un 30% (Fig. 5. ( 12). 

c. El estadiQ J se caracteriza por la persistencia de edema epi­
telial yda lugar a la f0n11ación de bullas (qucmtopatía bu llo­
sa) (Fig. 5. 113) (Iue causan dolor y malestar al romperse. 
debido a la expo~ici6n de ten11i naciones nerviosas. Se pro­
duce la sustitución de la capa de Bowman por un pal/llllS 
dcgenemtivo y la opacifi cación gradual de la estroma. 

4. Tratamiento 
a. La I,ipertonicidad de la película de lágrimas se puede con­

seguireon c loruro sódico al 5% en gotas o pomada o medi-

Edema epitelial corneal en una distrofia endote lial de Fuchs. 

Fil. 5.1 tJ 
Q ueratopatla bullosa en una distrofi a endotellal de Fuchs avanz.ada. 

das simples como un sec:ldor de pelo . Esto puede resultar 
efecti vo para «deshidratar» el edema epitelial precoz. 

b. Las lelltes de co1ltaclo pueden hucer que el ojo se encuen· 
tre más confortable ,ti proteger las terminaciones nerviosas 
comcl1les expuestas y aplanar las bullas. 

c. La queratoplastia penetrall te tiene una alta tasa de éx ito y 
no debe retrasarse. 

d. OfTa.f opciolles en ojos con e~aso potencia l visual inclu· 
yen colgajo~ conj un tivales y trasplantes de membrana 
amniótica. 

Distrofia polimorfo posterior 

Ésta es Ullll dislrofia rara. inocua y asi mom::lticll en la que las 
células endoteliales corneales muestrun características simi l¡¡res 
al epitelio. 

l . La he r e ncia sue le ser A D con el focus génico en e l cromo­
soma 20. 

2. El inicio es en el momento del nacimiento o poco después. 
aunque se iden! ifica con m,lyor frec uenc ia por casua lidad 
durante la vida posterior. 



3. Los signos (Fig. 5.114). que son suli les. eon~isten en patrones 
cndoteliales vesicu lares (Fig. 5.115). en fOf111 a de banda (Fig. 
5. 11 6) o gf.,'Ográficos que pUf.,'(]cn ser asimétricos. 

Fig.5.tt4 
Distrofia polimorla posterio r. 

Fig.S.1tS 
l esiooe5 vesiculares en una distrOfia polimorfa posterior. 

4. Las asociaciones incluyen mc mbmnas en el iris. sinequias 
anteriores periféricas. ectropión de la úvea. COIl..'clopia y glau­
coma que recuerda el sínd rome endotelial iridocorneal ( I'er 
Capítu lo 9) . Por lo tanto. se ha especulado que los dos cua­
dros clínicos pueden reprcscnlar puntos de un espectro de una 
misma enfenncdad. También existe una asociación con el sín­
drome de Alpon . 

5. El tratamiento es innecesario. 

Córnea 

Fig. S.t16 
lesión en banda en una distrofi a. pol imo rfa. pos terior. 

Distrofia endoteliol hereditaria congénito (CHED) 

Ésta es una distrofi a ram en la que existe una ausencia foca l o 
general ii'.ada del endotel io corne¡¡ l. Existen dos formas pri ncipa­
les. CHEDI y CHED2. y la últi ma es la mús grave. 

l. Herencia 
a. CflEIJJ es AD con cl /oclIs génicocn 2OpII.2-q 11 .2. 
b. CHBD2 es AR con el lo<'I/!' génico cn 2Op 13. 

2 . E l inicio es e n el nacimicmo o poco después. 
J. Signos 

• Edema corncal difu so. simétrico y bi later .... L 
• El aspecto corneal varia desde un aspecto de vidrio esme ri­

lado de color azul-gris (Fig. 5. 11 7) a una opacificación lotal. 
• La afectación visual es variable; la agudeza visual puede 

ser superior a la que se espera por el aspecto cornea !. 

Fig. 5. t t7 
DistrOfia endotelial hereditaria co ngéniCll . (Corte5b. de TA Cuey. k. W. 

Sharif.CDmeG D)osuoptu6 ond ~1tPlIIW.WoIfe. 199 1 .1 
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4. El diagnóstico diferencial incluye o tras causas de opac ifi­
caci6n corneal neonatal como glaucoma congén ito. mucopo~ 
lisacaridosis. traumatismo del parto. qucrati ti s por rubcola y 
esderocÓrnea. 

5. El tratamiento mediante q ucratoplaslia penetranlc tiene 
una oportunidad razonable de éxito cuando se reHliza pn..--coz­
mente. pero es arriesgada y técn icamente más dinci l que en 
adultos. Un re traso indebido en la interve nc ión quirúrgica 
conlleva el riesgo de ambl iopra densa. 

corneales 

Queratocono 

El querlllocono es un trastorno progresivo en e l que la córnea 
adquiere una forma cónica irregu lar. Se inici a a lrededor de la 
pubertad y después progresa lenlamcnte. aunque puede estacio­
narse en cualquier momento. Ambos ojos están afcct¡ldo~. aunque 
sólo sea topográficamente. en casi lodos los ea.-.os. El papel de la 
herencia no se ha definido tota lmente y la mayoría de lar; pacien­
tes no Iiene una hi storia famil iar positiva. Los descendientes pare­
cen estar afecwdos sólo en a lrededor del IOCk de los casos y sc ha 
propuesto una transmisión AD con penetraJlcia incompleta. 

Asociaciones 

l. Los trastornos sistémicos incluyen s índromes de Down, 
Turner. Eh lers- Danl os, Marran, atapia. osteogénes is imper­
fecta y prolapso de la válvula mit ral . 

2. Las asociaciones ocula re s incluyen qucratoconj unti vi ti s 
vernal. amaurosis congénita de Leber. retinitis pi gmentaria. 
escle rótica azul. aniridia y ectopia del cristal ino. Llevar lentes 
de contacto du ras y el frotamiento constante del ojo se han 
propuesto además como posibles factores predisponentcs. 

Clasificación según la morfología 

l. Conos en pezón . caracterizados por su peq ueño tamaño 
(5 mm) y curvatura empinada (Fig. 5. 11 8). El centro apical 

Fil· 5.11 8 
Cono en pez6n en un queratocono. 

suele ser central o paracentrll l y está desplazlldo en dirección 
inferonasal. 

2. C onos ovales. que son mayores (5-6 mm), eli p~oidales y 
hab itua lmente desplazados en dirección inferotemporal 
(Fig. 5.1 19). 

Fil. 5.119 
Cono oval en un queralOCOflo. (Col"U'sb. de R. V,,~r.) 

l. Conos en globo. que son los más grandes (> 6 mm) y pue­
den afectar a más del 75% de la córnca (Fig. 5.120) . 
En los ca.~os leves la morfología d el CO Il O puede ser indeter­
minada. 

Fil. 5.120 
Cono en globo en un queratocooo. 

Presentación 

Es con afectación de la visión de un ojo por astigmatismo y mio­
pía progresivos. que poste riormente se vuelven irregulares. El 
pac iente puede referir la necesidad de cambios frecuentes de la 
corrección de las gafas o una menor toleranc ia a las lentes de 



contacto. Como resul tado de la natu raleza asimétrica de este 
tras torno. el otro ojo suele tener una vis ión normal con un astig­
matismo inapreciable e n el mo mento de la presenlació n, q ue 
aumenta al progresar el trastorno. 

Signos 

El principal dato del queratocono es el adelgazamiento cent ral o 
paracentral de la estroma. protrusión apical y asti gmatismo irre­
gular. Mediante queratometría el queratocono se puede graduar 
como leve «48 D). mooerado (48-54 D) Y grave (> 54 D). 

l. Los signos precoces. que suelen ser sutiles. pueden detec­
tarse de la siguiente forma: 
• La oftal moscopia di rec l<l a una distancia de 30 cm muestra 

un retlejo «en gota de aceite» (Fi g. 5. 121) . 

Fig.5.121 
Refiejo «en gota de aceite» en un queratocono. 

01,1W91 11 :49 01 11J,"llOS:31 

Córnea 

• La rctinoseopi a muestra un reflejo «en tijeras» irregu lar. 
• La bi omieroseopia con lámpara de hendidura muestra es­

trías verticales de la estroma (líneas de Vogt) muy finas y 
profu ndas que desaparecen con la presión externa sobre el 
globo ocu lar (Fig. 5.122). 

Fig.5.122 
Estrías de Vogt en un queratocono. 

• También pueden existir unos nervios comeaJcs prominentes. 
• La queratometría muestra un astigmatismo irregular en el 

que los meridianos pri ncipales no están separados más de 
9()O y las imágenes no se pueden superponer. 

• La topografía eorneal es el métooo más sensible para detce­
tarel queratocono muy precoz (Fig. 5. 123). 

2. Signos tardíos 
• Ade lgazamiento eorneal progres ivo. de hasta una tercera 

parte del espesor eorneal normal. asociado con una mala 
agudeza visual como resu ltado de un as tigmati smo miópi­
co irregular marcado con curvaturas elevadas en la queralo­
melría (Q). 

Fig.5.121 
Mapas corneates en escala relativa que 
muestran un queratocono avanzado en el ojo 
derecho y un cono paracentral inCIpIente en 
el ojo Izquierdo. (Cortesia d~ E. Morri~.) 
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• Abultamiento del ¡xírpado inferior cuando el paciente mira 
hacia abajo (signo de Munson) (Fig. 5. 124). 

• Depósitos epi te liales de hi erro (ani llo de Fleiseher) q ue 
pueden rodear la basedcl cono y se visualizan mejor con un 
fi llro azul cobalto. 

• Opacidad de la estroma en lo~ casos graves (Fi g. 5.125). 
3. El hídrops agudo es una ent rada aguda de humor acuoso en 

el in te rior de la córnea como resultado de la rotura de la mem­
brana de Deseemet (Fig. 5.126). Esto causa una disminución 

Fig.5.124 
Signo de Munson en un queratocono. 

Fig.5.125 
Cicatrización corneal apical en un queratocono avanzado. 

Fig.5.126 
Hídrops agudo en un queratoc:ono. 

brusca de la agudeza visual asociada con rnaleslar y lagrimeo. 
Aunque la rotura suele curarse en 6- 10 se manas y el edema 
eornea l mejora. puede produci rse una ca nt idad variable de 
opm;idad residual. Los episod ios agudos se tratan inic ial men­
le con suero s,llino hi pertónico y parches o una lente de eon­
lacto blanda. La curación puede dar lugar a una gran mejoría 
de la agudeza visual eomo resultado de la cicatri zac ión y el 
aplanamiento de la córnea. La queratoplastia debería JXlspo­
nerse hasta la resolución del edema. 

Tratamiento 

l. L.1 corrección con gafas en los casos mu y precoces puede 
compensar el as ti gmati smo regu lar y grados leves de ast ig­
matismo irregular. 

2. Las lentes de cont acto rígidas son necesarias para los gra­
dos más altos de as tigmatismo y proporcionan una superficie 
de refracció n reg ular. Los avances en los d iseños y en los 
materiales de las lentes han aumell(ado en gran medida la pro­
porción de pacientes con queratocono que pueden contro lar­
se con lentes de contacto. Se pueden emplear los siguientes 
tipos de lentes de contacto: 
• Estándar. de diámetro grande (9,7 mm). permeables al aire 

en los casos precoces. 
• Lentes esfériells para los conos en pezón moderados. 
• Pequeñas lentes curvas para los conos en pezón moderados 

o graves. 
• Lentes especialmente diseñadas para los conos curvos ova­

les y en globo cuando las es féricas est,índar han fracasado. 
• Las kntes esclerales preformadas permeables al oxígeno se 

pueden probar en las córneas extremadamente distorsiona­
das º en ojos muy sensibles que no pueden tolerar lentes de 
conl aClo de diámetro cornea!. 

l . Los segmentos intracorneales en forma de anillo per­
miten aplanar y regu larizar la córnea cent ra l, pero es pronto 
para conocer sus efectos a largo plazo. 

4. La queratop lastia. penetrante o laminar pro funda, está 
indicada en pacientes con enfermedad progresiva ava nzada. 
especialmetlle con cicatrización cornea l sig nifi cativa (Fig. 
5. J 27). Se obtienen injertos transparentes en cerca del 85 % de 

Fig. 5.127 
Cicatr ización corneal en un queratocono. 



lo!> casos. pero los resul!lldos ópticos pueden M:r insati!>faelo· 
rios debido a l astigmatismo y a la aniso lllc tropía residuales, 
que neces itan correcc ión con len tes de contacto o c irugía 
refmcti vu para wnscgu ir la mejor ngudezn v i ~ u a L 

Degeneración marginal pelúcida 

La degeneración murginal pelúcida es una enfermedad rara que 
inicialmcnte puede d i¡lgnosticarse de fo rma C(luivocada como 
qucrJ tocono. aun(lue en ocasiones los dos tra!>lomos pueden co­
ex istir y a lgunO!> !Xlc ientes pueden tencr mopia. Lo s casos avan­
~..adm con protrusi6n marcada pueden:.cr di fíci les de d iferenciar 
del qucrJ tocono. 

l. Lu presentación es en la terecra [) qllint ~ . décadas de la vida 
con un astig mati smo creciente. 

2. Signos 
• Se observa un área de adelgazamiento corneal infer ior. 

bil¡lteml. lentamente progres ivn y en forma de med ia luna 
que se extiende desde las 4:00 h ha"ta las 11:00 h en el reloj 
(Fig. 5. 1211). 

Fi,. S,128 
Degeneración marginal pelócida. (ConesQ de ItVr»er.) 

• El área de adel gazamiento sue le medir entrc 1 y 2 mm de 
anchura y cstá separada de l li mbo por córnca normal. 

• Ln córnca central protruye por encima de In zona de adel ­
gazamiento. lIplanándosc en el meridiano ccntral wn astig­
matismo irregular imponante. 

• Al contmrio (Iue en e l quemlocono, el anillo de Fleisc_her y 
las estrías de Vogl no se producen, pero puede aparecer 
edema epitelial cn la cómea infe rio r en los casos avanzados. 

3. Tratamiento 
a. La correcci611 COI' gafas sue le fracasa r muy pronto cuan­

do mnnenta e l asti gmatismo irregul ilr. 

Córnea 

h. Las lentes esclerales preformada!> permeahles al oxigello 
~uelen ser la mejor opción. 

c. Las opciones qllirúrgicas, nin1!;una de las cuales es ideal. 
en los pacientes que no to le ran las le ntes de contacto 
inc luyen la resección en cuñ<l del tejido afectado. quera to· 
pl:lsti a penetrante amplia. queratoplastia laminaren media 
luna y termoqueratoplastia. 

Queratoglobo 

El quer.ltoglobo es una enfcnncdad extraordinariamente mfll en 
la que toda la córnea es anormalmente delgada. Está re lacionada 
pos iblemen te con e l queratocono y se puede asociar con la 
anwuro~ i s congénita de Lcbcr y la~ esc leróticas azules. 

1, El inicio es en e l nacirnielllo. 
2. Signos 

• Al contrario 'luc en el queratocono.la córnea desarrol la una 
ccta;.ia globular más (lile cónica. 

• 61 adelgazllmiento corneal es gencrali1.ado más que en el 
ápex de 1:1 protrus ión (Fig. 5.129). 

• El hidrops agudo se presenta con menos frec uencia que en 
el quer.ltocono o la degenerac ión margi na l pelúcida, pero la 
córnell tiene más tendencia a romperse con traumatismos 
re lativamente leves. 

3 . El tratamiento es con lentes de contacto csc1cra1cs porque 
los resultados de la cimgia son muy poco satisfactorios. 

e Neuroqueratopatías 

Queratopatía neuroparalítica 
(por exposición) 

Es e l rC~ lI hlldo del humedecimiento inadcculIdo de la super ticie 
cornea l por la pelícu la lag rimal debido:. la incapacidad para 
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cerrar los ojos con el parpadeo (lagortal mos). a pesar de la pre­
sencia de una producción normal de h'igri nlas. 

l. Las causas incluyen paráli sis del nervio facial. proptosis grave 
y cicatrización palpebral. El paciente con un fe nómeno de Bel l 
débi l tiene un riesgo aumentado. Ocasionalmente puede ocurri r 
exposición corneal durnnte el sueno en personas normales. 

2. Los signos varían desde unos cambios epiteliales puntiformes 
infcriores leves (Fig. 5.130) hasta ulceración grave (Fig. 5. 131). 

Fig.5.t30 
Cambios epiteliales inferiores en una queratopatía neuroparalitica. 

Fig.5.131 
Úlcera cornea! en una queracopatia neuropara!itica teñida 
con f1uoresceína. 

l. El tratamiento. si se prevé la recuperación. es mediante el 
empleo frecuente de lubricantes durante el día y. por la noche, 
in st ilac ión de pomada y c ierre de los pá rpad os con cinta 
adhesiva. Si es permanente. suele scr necesaria la cirugía pal . 
pebral (l'erCapíllllo 1). 

Queratopatía neurotrófica 

Ocurre en una córnea anestesiada. Aunque la patogenia no está 
clara. parece que los nervios sensitivos corneales son muy impor­
tantes para mantener la salud del epitelio eorneaL La pérdida de 

los inll ujos neurales produce edema intraocular. exfoliación de 
las células epiteliales y afectación de la curación epitel ial. lo que 
fina lmente ocasiona una ulceración persistente y progresiva. 

l . Causas 
o. Las adquirido.~ son sección del quinto par erancal. queratitis 

por virus del herpes simple y por herpes zoster. di abetes. 
lepra. neurinoma del acústico y abuso de anestésicos tópicos. 

b. Las cOlIgéllitas ~on d isautonomía familiar (síndrome de 
Riley-Day). displasia ectodérmica anh idrótica e insensibi · 
lidad congénita al dolor. 

2, Los signos tienden a aumentar y di sminuir. y algunos pacicn­
tes desarroll an l e~ iones precoces graves y otros só lo al cabo 
de mU(: h o~ años. De acucrdo con la gravedad, los ca mbios 
corneales son los siguientes: 
• Epitel io edemalOso. ligeramente opaco y gris (Fig. 5.132). 
• Erosiones epiteliales puntiformes que afectan princi pal­

mente al área inlerpalpebral. 
• Aparecen defectos epitelia les que euran lentamente y pue­

den infectarse. 
• Ln diso lución de la estroma cornenl y la perforación son 

infrecuentes (Fig. 5. 133). 

Fig.5.132 
Cambios epiteliales en una queratopatía neurotrófica leve. 

Fig.5, 
Perforación corneal en una queratopatia neurotr6fica. 



3. La pre vención supone la inducción de ptos is protectora 
mediante una inyección de toxina botul ínica dentro dd múscu­
lo elevador, 3 días ¡mtes de cualquier procedimiento ncuroqui~ 

nírgico sobre el ne rvio trigémino pam dejar ti~mpo a que haga 
su efecto completo. Si la toxina botu línica no eslá disponible. 
deberí;1 realizarse una larsorralia. 

4, El tratamiento de la queratopalfa esl:\b lecida se dirige a 
promover 111 reepitcli7 .. ación con lubricil ll tes. cierre del punto 
lagrimal y oclusión con pare-hes. Otms modalidades de tra ta­
miento (Itle se indican recientemente incluyen gotas tópicas 
de fac tor de crecimiento neuronal. de suero autólogo y tras­
plante dI! membrana amniótica . 

• Síndrome de erosión 
corneal recurrente 

El síndrome de erosión corneal recurrente es una e nfermedad 
que se caracteriza por un trastorno de la membrana bas.11 cpite­
lial que d:l lugar 11 una adhesión deficiente y a 1:1 dcS(;omposición 
recurrente del epitel io. Este cuadro es eaus:ldo sobre todo por 
traumatismo), comealcs superfic iales, especialmente por un ar:l­
na70. Tnmbién puede ocurrir e n algunns dis trofias cornea lcs. 
eSP'!cialmente d istrofias de la membm nn basal epilcl iaL como se 
ha descri to untes . Las erosiones eorneales recurn: ntes tienden a 
ser especialmente problemát icas en pacientes di abé ticus. 

Signos clínicos 

l. u\ presentación es típicamente al dcspen arsc con el inicio 
brusco de do lor. lagrimeo, fotofobia y visión borrosa. que 
suelen resolverse espontáneamente en algu nas horas. Algu­
no~ pacientes experimentan rccut'rencias gra \'es ha~ta que se 
res taur:l la ad herenc ia normal de la ca pa cel ul ar basa l del 
epite lio. 

2. Signos 
(j. L3S microerosiolles so n pequeíío~ defectos epi teliales 

espont ánL'Os, ¡}s<xiados con distrofia de la membrana basal 
epitel ial. 10 que origina síntomas relativamente Ie"es. 

b. Las ",acroerosio"e~' son grandes defectos epitci ill les 
cxt re llllldlllne nte dolorosos co n epitelio cscasa mente 
adherido 11 su al rededor, que suelen asociarse con trau­
mat ismos previos (Fig. 5. 134). l-lls nbra~iones cl\l\snd¡ls 
por una uña pueden cvol ucionn r fáci lmente 11 erosiones 
recurrentes. 

NIJ: Es importante examinar el otro ojo para detectar la 
presencia de distrofia corneal. 

Trotamiento de las erosiones agudos 

1, El tratnmiento tópico se real iza con lubricantes dur3nte la 
curnción del epitelio. Un ciclopléjico SU:lVC (p. ej .. ciclopen­
IO)3tO) y un agente antiinflamntorio no e~ t eroideo (p. ej .. keto-

Córnea 

Fil. 5.134 
Macroerost6n corneal traumática tell ida con fluoresceina. 

mlneo trometamol al 05 %) pueden aumentar el bienes tar del 
pacicnte. 

NIJ: Aunque la oclusión compresiva ha sido el tratamiento 
estándar en el pasado. ahora resulta evidente que la córnea se 
cura más rápidamente y el paciente tiene menos dolor cuando 
no se ~plic~. 

2. El desbridamiento está indiellclo en los C¡¡SQS graves con 
asoci:lc ión de extensa desvita lización y f¡¡ lta de ¡¡dhcsión del 
epitel io. Se re<l li""l de 1<1 s iguicl1Ie forma : 
a. L:I 1.011:1 de :Idherencia dcfeclUo~a se dctermin <l mediante 

anestes ia de la cómca y toques i'>obre el área afectada con 
una torunda de algodón húmeda c~ téri 1. 

b. El epite lio anormal se desprcndc con una pres ión mínima 
y adq uiere un color gris. 

c. El desbridam ietllo se consigue fro tand o primero suave­
mente el epitelio desprendido con una esponja de celulosa 
y retirándolo después con unas pinzas pequeñas. 

d. Insti lllción deciclopentolato al 1% y pomada antibióticlI. 

Tratamiento profiláctico 

Debe con~ idc T:.lrsc en los ¡Xlcienlc ~ con recurreneins frec uentes o 
graves. 

l. L:l lubrificación tópica cuatro vcccs ¡d día y por la nochc 
dur;111 tc 8 scmanas suele ser efect iva para los casos re lati va­
mente l evc~ . 

2. L:IS lentes de contacto d e uso prolongado con un bajo 
contenido en agua son útiles ~ i la lubrificación cs ineficaz. Se 
deben seguir llevando lentes de contacto duranle 2 meses 
hast:1 que se produce de nuevo la adhesión epitelial. 

3, La queratectomía e pitelia l pucde ser 1ll.'Cesaria para los 
('asos gravemente recalci trantes. cs¡x.'Ciulmentc cuando se aso­
cinn con una membrana Ixlsal aberr:U1le en las distrofias y dege­
nernciolles corneales superficia les. El procedimiento se puede 
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realilar con un láser excímcr (qucratectomía fototerapéutica) o 
con una cuchilla de Bard· Pl.lrkcr. y supone la rclir.¡da de todo el 
epitelio. que tarda entre 5 y 7 días en recuper¡¡rse. 

4. La m icr o pu nción a nterio r d e la estroma es un trala­
miento alternat ivo para las erosiones recal citrantes postra u­
máticas. para lesiones focal es y periféricas. El procedimien to 
se reali7..a con lu lámpara de hendidura y supone hacer mú lti ­
ples micropuncioncs anteriores de la estroma con una aguja 
dobl ada de cal ibre 25 . Esto favorece la microcicatrización 
focal con una adherencia epitelial más segura. H,IY que evitar 
cl tra tamiento de l eje visual si es posible. 

S. Las t e traciclinas sisté m icas 250 mg dos veces al día duran ­
te 12 semanas también pueden res ultar útiles. El mecanismo 
de acción no está totalmente comprendido y probablemcnte no 
e!oté relacionado con sus propiedades antibacteriamls. 

• Queratopat ías inducidas 
por fármacos 

Crisiasis 

La cris ias is es el dcp&.ito de oro en tejido vivo y tiene lugar des­
pu6s de la admini~trac jón prolonguda de oro, gencmlmente en el 
Ir<ll amie nto de la art ritis reumatoidc. Prácticame nte todos los 
pacientes con crisoterapia continuada que han recihido una dosis 
tota l de compuestos de oro que super:¡ los 1.000 mg prescntan 
depósitos corneale ... 1.-'1 cris iasis corneal se caracteriza por gránu­
los como de polvo O de color púrpura bri llante por toda la c.~ tro­

ma cornea!. más concentrados en las capas profundas y en la peri ­
feria. Estos hallazgos son inoc uos y, por lo tanto. no so n una 
indicación p.'1m intcmunpir el tmtamiento. Aproxinl:ldamente en 
el 50% de los pacienlcs tratados duranle 3 años o más se produ­
cen dep6sitos cn el cristalino s in consecuencias vi¡,ua1cs . 

Queratopatía en re m olino 
(córnea verticilloto) 

La queratopatía en remolino se caracteri za por dep6sitos epite­
li aleS cornea!es en forma de remolino. 

l . Sig nos (en orden cronológico) 
• Op:¡cidadcs bilaterales. gri :.ácca:. o doradas. en el epitelio 

corneal inferior. 
• Uneas horil..Ontales arborilantes con un patrón que se pare­

ce a los bi gotes de un ga to, si mi lares a la !fnea más fre­
cuente de Hudson-Stahli. 

• Un pat.rón en forma de TC molino que se originn desde un 
punto situ¡ldo b.'1jo la pupila y gira hacia fuem TC!ol>ctando el 
limbo (Fig. 5.135). 

NB: Aunque los depositas pueden afectar al eje visual. la 
visi6n no está afectada, pero algunos pacientes pueden eJlperi­
mentar la presencia de halos alrededor de las luces. 

Fig. S. tl5 
Queratopatfa en remolino . 

2. C a usas 
(l . Los all lip(l llÍdicos (cloroquina e hidroxi cloroqui na) son 

causas frecuentes . A l con trari o que e n la re ti nopatía. la 
queratopatía no cstá relacionada con la dosis o la duración 
del tra tamiento. Los cambios suelcn ser re~'crsiblcs al inte­
m Ullpire1tratamicllto. aun<Iue pueden desaparecer a pesar 
de conti nuar ~ u administr<lciÓn. 

b. La amiodarolla es un fármaco que se uti li;:a para tratar 
arritmias cardím;as. Prácticamente todos los pacientes con 
amiodarona presentan queratopatía. que es reversible al 
interrumpir la medicación. En gencml. cuanto mayor es la 
dosis y más prolongada es la duración de la admini stra­
ción. más avanzados están los dcpósitos cornca!cs . Ade­
más, aproxi madame nte en e l 50% de los pacie ntes con 
dosis mooemdas o alta:. se producen depósilos subcapsu­
lares ¡lIlteriores en el crislalino sin consecuencias visuales. 
La neuropatía óptica es una complicación rara. 

NH: la queratopatía en remolino se produce también en la 
enfermedad de Fabry, que es una gluco lipidosis causada por 
deficiencia de la enzima altagalactosidasaA Los signos sistémi­
cos son angioqueratomas. enfermedad ca.rdiovasc.ula r y renal. 
También puede haber opacidades de tipo radial. 

• Queratopatías 
metabólicas 

Cistinos is 

LlI cistinosis es un trastomo melabólico raro. AR. que se carac­
teriza por un depósito t isular generalizado dc cristales de cistef­
n:l no proteica como resul tado de un dcfecto en e l transporte 
li sosomal. 



l . Los signos sistémicos incluyen un retmso de creci miento 
gmvc. f¡¡l lo renal. hepatosplenomegalia c hipotiroidislIlo. Los 
pacicntcs con la forma nefropál icn más grave suelen morir 
por insuficiencia renal antes de la M!gunda década de la vida. 

2. Los signos ocu lares consis ten en el depósito progresivo de 
cri st:J les de cistina en la conj untivil y I:J córnea que causa fot o­
fobia intensa, blefarospasmo. erosiones epiteliales y di scapa­
cidad visual. Periféricamcnte. los c ri stalcs afec tan a todo e l 
espesor de la estroma. micntras que centralmente sólo están 
afectados los dos tercios ¡Ul teriores (Fig. 5.136). Más tarde. el 
dep6:.i to de crisI<.lcs en el ir is. en la cápsula del c ris ta lino y 
dentro de la retina nrceta ¡. In vis ión. 

l . El tratamiento incluye el uso tópico de cisteamina a l 0.2% 
durante varias semanas. 

Fil·5.136 
Cristales comeales en una dstinosis. 

Depósitos de inmunoproteínas 

El depósito difuso o local de inmunoprotcfnas es una manifesta­
ción relativamente infrecucnte de varias enfermedades sistémi­
cas. incluyendo micloma múltiple. macroglobulinemia dc Wal­
denstrtlm. gammapatía monoc lonal de causa desco nocida. 
determinados trastornos linfoprol iferativos y leucemia. La afce­
tación corneal puede ser la primem manifestación de la enfe rme­
dad sistémica. 

1. Signos. Desarrollo bilate ral gradual de una banda de opaci­
dades múltiples, pumifoTllles. en copos. pri ncipalmente de la 
estromu poste rior (Fig. 5. 137). 

2. El tratamiento delx: di rigirse a la enfcmledad sistémica de 
base, con quimi01erapia ci totóxica o corticoidcs. La afectación 
conl\:al grave puede precisar una querllloplastia penetrante. 

Mucopolisacaridosis 

Las mucopolisacaridos is (MPS) son un grupo de deficiencias 
hcrcdil arias y relacionadas de g lueosidasas catabólicas que se 

Córnea 

Fig.5.131 
Cristales corneales en una gammapada monodonal. 

necesitan para la hidró lisis de los mucopoli:.ucáridos. Los meta­
bolitas a lte rados se acumulan en vacuolas intracelulares en las 
células de d iversos tej idos y órganos y también son detectables 
en la ori na. 

l. La herencia es AR con la excepción de los dos subtipos de la 
enfenncdad de Hunter. donde es rcccsiv.t ligada al cromosoma X. 

2. Los signos sistémicos. que pueden variar segú n el tipo de 
MPS. inc luyen tosq uedad fa cia l (Fig . 5. 138). ano malías 
esq ueléticas. retraso mental y cardiopatía. 

Flg.5.138 
Expresión facial en un slndrome de Hurler. 

J_ Los d e pósitos cornea les suelen asociarse con anomallas 
esqueléticas y ocurren en todas las MPS excepto e l Hunter y el 
Sanftl ippo. En el Hurler y el Scheie son más gmves (Fig. 5. 139) 
Y se presentan en e l nac imiento. En esta si tuación la nubosidad 
COnJeal delx:ría d ifere nciarse del edema comeal secundario a 
g laucoma congénito. quera topatía por rulx:ola. di strofi a endo­
lelial hereditariu congénita y traumatismo obstétrico. 
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fig. S.I]9 
Turbidez corneal en un síndrome de Hurler. 

4. Otros signos oculares 
(l. La retillopulia pigmclIlaria tiene lugar en (Odas excep(O el 

Morq uio y el Marote,mx-Lamy. 
h. La atrofia óptica ocurre en las seis MPS y es Ill,ís grave en 

el Hurlcr. 
c. El glal/coma es raro. 

Enfermedad de W ilson 

La enfermedad de Wilson (degeneración hepatolent icu lar) eS un 
cuadro raro causado por una dcti ciencia de ccrul oplasmina. Se 
caracteri za por un dep6s itu extenso de cobre en los tejidos. 

l. La presentación es con hepatopatía. disfun ción de los gan­
glios basa les o alteraciones psiquiátricas. 

2. El depósito corneal de cobre está presente en casi tooos los 
pacientes. El clásico ani llo de Kayser-F1cischer se local iza en 
la parte periférica de la membrana de Descemet y apareCe 
corno una zona de gránu los que camhian de color hajo dife­
rentes tipos de ilu minación (Fig. 5.140). El cobre se deposita 

fig.5.1 "'0 
Anillo de Kayser-Fleischer en una enfermedad de Wilson. 
(Corre<ía de R. Chopdar.) 

preferentemente en el meridiano vertica l y puede desaparecer 
con cl tratamiento con pcnicilamina. 

NB: Un anillo de Kayser-Fle ischer se detecta mejor con 

gonio5copia. 

3. En algunos pacientes se observa ulla catarata capsular 
anterior «en girasoh) de color verde . 

• Anomalías corneales 
congénitas 

Microcórneo 

Es una enfermedad muy rara . un ilateral o bilateral. La herencia 
suele ser AD. 

l. Signos. El di ámetro corneal horizontal adu lto es de 10 mm o 
menos . la cámara anterior es poco profunda pero las otras 
dimensiones son normales (Fig. 5.141). 

Fig.S. I"'. 
Microcórnea. (Cortesla de J. Salmon.) 

2. Las asociaciones oculares incl uyen glaucoma (in icial ­
mente de ángu lo cerrado y posteriormente de ángu lo abier-
10). cmarata congénita. córnea plana. lcucoma. anormalida~ 

des de l iris . mi erofaq ui a. hipoplasi a dcl nervio óptico e 
hi permetropía. 

3. Las asociaciones sistémicas incluyen s índromes akohóli~ 
co fetal de Turner. Ehlcrs-Danlos. We ill-Marchesan i. Waar~ 

denburg. Nance~ I'loran y Comelia de Lange. 

Megolocórneo 

Es un aumento de tumaño no progresivo . raro y bi latera l que 
afecta a hombres y que puede confundirse con bu ftalmos debido 
a glaucoma congéni to. La herencia es reeesiva ligada al cromo­
soma X. 



l. Signos. El di ámetro corncal es de 13 111m o más y la cámara 
:tnterior es muy profunda. con l1liopín y astigmatismo eleva­
dos y agudeza visulll normal (Fig. 5. 142) . Puede producir~ la 
subluxación del cri ~la l i no como result ado del e~tiramicmo 
zonular. 

2. Las asociaciones sist é micas incluycn I>índromes de M:lr­
fan, AI>ert. Ehlcrs- Dan los y Down. osteogéncl>is imperfect:l. 
hem iatrofia facial progresiva. carcinOI1l11 renal y discapac idad 
mental. 

Córnea plana 

Es un cuadro raro bilatera l. 

l . Signos. Disminución grave de la curvatUr:l comeal (lecturJ.~ K 
de 20-30 D). hipermetropía. una cámara anterior poco profun­
da y predisposición a glnucollla de ángulo cerrado (Fig. 5.143). 

Fig. S,14J 
Córnea plana. (Corles", de flVisser.) 

Córne a 

2. Las asociaciones oculares incluyen rnicrocórnea. e-.c lero­
córnea. microftal rnos y anomalía de Peters. 

Queratocono posterior 

Es un aumento no progresivo de la sUI>crficic corneal posterior. 
unil:tteral y poco f"-'C uente. La superficie corneal ¡tn te rior es nor­
mll1. Los índices de refracciÓn de la córnea y el humor acuoso 
son simi lares. por lo que la visión está mínimamente afecwda si 
no existe nubécula cornea!' El queratocono posterior se divide en 
dos tipos: 

l. General. en el que existe un au mento en la curvatura de toda 
la superfi cie corneal posterior. 

2. Circunscrito. en el que existe una indentllción corneal pos­
terior localizada central o paracentral (Fi g. 5. 144). 

Fi,. S.I0404 
Querarocooo posterior. (Cortesi:l. d. S.JoMI.) 

fsclerocórnea 

Es un trastorno raro. usualmente bil ateral. caracterizado por opa· 
cificación y vascularización de la córnea pcrifériclI o de lodll ella. 
Si está limitadO:l la córnea periférica. la «csdcral ización" l'C:.ul­
tante hace que !JI córnea parezca más pl'<lueña (Fig. 5. 145). 

Fig. S.14S 
Escleroc6rnea. (Con:es la de J. Sal""",.) 
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Querotectasia 

Es un trastomo muy raro, geneml mell tc unilateral. c:IrJctcrintdo 
por una opacificación corneal grave y protrusión entre los párp:l­
dos. Se cree que es el resultado de queratitis inlrautcrina y pel"fo­
ración (Fi g. 5.146). 

Fig. 5_146 
Q ueratectasia. 

• Lentes de contacto 

Indicaciones terapéuticas - '------
Los riesgos de adaptar una leme a un ojo ya comprometido son 
mayores que e l llevar lentes l)Qr motivos cosmét ico:.. Por lo 
tanlO, hay que considerar cuidadosamente el b:llancc emre ries­
go y beneficio, Es vi tal una monitorización Cl> trecha para gamn ­
tiz:tr el diagnóstico y el trlll:mlicnto precoz de comp lic:lcionc~ 

tomo la querati ti s bacICrian:l. La elección del ti po de lente viene 
dictada por la natu raleí'a de la patología ocular. 

Ópticas 

Para mejorar la agude/ .. a visual cuando esto no se puede conse­
guir con gafas en los sigu ientes trastornos: 

1, El astigmatismo il'Tegula r asociado con qucratocono se 
puede corregir con un:1 leme de contacto dura durante mucho 
tiempo después de q ue l a~ g:tf:l ~ haynn fracasado y mueho 
antes de que sea necesnrio el traspl:Ulle de córnea. Los p:lcien­
tes con as ti gmati smo después de implante cornea l tam bién 
pucden beneficiarse de e ll a~. 

2, Las irregularidades corneales superficiales pueden neu­
tral il.arse con una lente de contacto dura. que proporciona una 
superfi cie más suave y ópticamente má ~ regular. De esta 
forma. la agude7.a visual puede mejorar. siempre que la!> irre­
gularidades no sean graves. 

J. La anisometropía en la que no se puede cOIl~egu i r la 
vi:.ión binocu lar media nte gafas (debido a an iseiconía y 
efectos prismáticos) corno puede ocurrir después de la ciru­
gía de la catara ta. 

Favorecer la curación epitelial 

l. Los defectos epiteliales persistentes suden curarse más 
rápidamente proteg iendo e l epite lio corneal en ra~e de rege­
neración de la acción de frotamiento constante de los pórpa­
dos. Esto permite el desarrollo de un iones hemides1110sonw­
les a la membrana ba~a l epitelia l. 

2. Las erosiones corneales recurrentes . sobre todo si se 
asocian con una distrotia de la mcmbmna basal epitel ial. pue­
den preeis,lf el empleo de lentes de contacto a largo plazo. En 
los casos ]lOStrnumnlicos. h:lbi tuahnente se puede dejar de Ile­
vilr lentes de contaclo:tl c:lbo de varias semanaS. Llevar len­
tes de contacto también puede ofrecer bienest:lr. 

Alivio del dolor 

l. La queratopatla bullosa puede tratarse mediante lentes de 
contacto bl andas. que ali vian el dolor al proteger las termi­
naciones nerviosas eornealcs expuestas de la fuerza de corte 
del párpado durante e l parpadeo. L:I lente también puede 
aplanar las bullas y convertirl as en un fi no edema epitclial 
difuso . La instilación de suero sali no hipertó nico al 5% 
puede reducir osmóticamcntc el edema y mejorar la v i ~ i ólI . 

Las bullas desap.1reccn gr:tdu:tlmellte a medida que mejora la 
c icatrizac ión cornenl y el paciente puede dejar de llevar len­
tes dc contacto. 

2. La queratitis filamentosa húmeda asoc iada con l:tgri ­
meo profuso. corno se ve en los pacientes con acc identes vas­
culares del tronco cerebra l y blefarospasmo escncial. puede 
tratarse con el empleo diario de lentes de contacto blandas y 
acetilcisteína sin conservantes. 

3. Proteccíón del epitelio corneal de pestañas aberrantes. 
... Queratitis puntiforme superficial de Thygeson. 

Conservación de la integridad corneal 

l. Los descemetoceles pueden cubrirse con Icnte~ de contac­
to ajustadas de di ámetro gra nde o lentes esc lerales como 
medida temporal para evitar la perforación y dar ticmpo sufi­
ciente a que ocurra la curación natural. 

2. La contención y la aposición de los bordes de una peq ueña 
herida corneal se pueden conseguir con una lente de cont acto 
que sopona la córnea dUr:lntc 1:1 curación. Algunos ejemplos 
son trnunlll tis lIlOS. dehiscencia de un impl:lIltc. abcnura de la 
herida después de la cirugía de la catamta. tmbccu lectomf;¡ 
con fu ga y perforación acc idcntn l durante una queratotomfa 
radial. Las perfornc ione~ ligeramente más grandes se pueden 
se llar con pegamcnto (cianoacrilato adbes ivo) además de la 
inserción de una lente de contacto para proteger el pcgamcll­
to y evi1ar la irritación de los párpados por la superficie áspe­
ra del pegamento (Fig. 5.147). 

Miscelánea 

1_ Apoyo de la ptosis parll lo:. párpndos superiores en pacien­
tes con miop:l tías oculares. 

2. Mantenimiento de los fondos de saco para evitar la foro 
mación dc si mbléfaron en los ojos con conjunti vitis cicatri­
zantc. 



Fil. S.H7 
Vendaje con lente de contacto después de la aplicación 
de adhesivo para cerrar una perloraci6n corneal. 

l . La a d m in ist r a ción de fá r macos ~c pucde favorcccr con 
unu lente dc hidrogcl embebida con medicación tópiclI. lo que 
incrementa la exposición al rilnntlco. 

Complicaciones 

Conjuntivitis alérgica 

l. Lu causa es la alerg ia al tiomersll l. un c()n ~c rvan tc de las 
sol uciones P;¡r,l cu idar las lentes de contm.: lO, quc fu c antigua­
mcnte un problema frecuente de las lent es de contacto blan­
das. En una época. al menos el 10% de las personas que usa­
ban len tes de contaclO b l anda ~ eran alérgicas o eSl aban 
sensibili/.:.das all iome.rsal. AClUalmente hay pocas solucio­
nes que colllengan eSle conscrv1mte. 

2. Lu p resentación es con enrojecim iento. quemazón y picor 
poco después de III inserción de la lente. Estm. síntomas pue­
den apnrecer al cabo de días o meM:S de~pués de la exposic ión 
inic1:11 al ti omer~a1. 

l. Signos 
• Inyccc ión perilímbica y una te nu e reacción conj unt iva l 

papi lar (Fig. 5.148). 

Flg. S.H8 
Reacción papilar fina en una conjuntivitis alérgica inducida 
por lente de contacto. 

Córne a 

• Epi tel io gris que se ext iende desde el polo superior del 
limbo haci¡¡ 111 c6me¡¡ axial. 

4. El t r a ta mient o supone evilar las soluciones que cont ienen 
liornersal. Las lentes deberían de~ in rect¡lrse con calor y suero 
fisio lógico sin conservantes O con un sistema de peróxido de 
hidrógeno al 3%. 

Conjuntivitis papilar gigante (CPG) 

l . Causas 
• Irri t:lción de I¡¡ conjuntiva palpebral superior por el borde 

de una lente de contacto mal ajustadll. 
• Alergia al material de la len le. Aunque cualquier lenle de 

contacto puede caUSltr CPQ, las lentes blandas están impli­
cadas con mayor frecuencia. 

• Una reacción inmunológicu a los depós itos de I¡¡s len les de 
cont acto. especialmente prot cfna~ (Fi g. 5. 149). 

Fil. S. t49 
Depósitos en la lente de contacto. (Corteib de C.Barry.) 

NB: La CPG puede producirse también de forma secun­
daria a la protrusión de suturas corneales (ver Fig. 6.5) Y pró­
tesis oculares que encajan mal. 

2 . La p resentación puede ser al cabo de meses o MIOS de haber 
empezado 11 llevar lentes de cont:lc to. con picor ocular des· 
pués de retirarlas. aumento de la producc ión de moco por la 
mañana. fotofobia y peor lolerancia a la lente. También puede 
haber visión borrosa por los depósitos en la leme o cuando es 
arrastrada hac ia arriba al fondo de saco superior por el p~írpa­
do superior. 

l . Signos 
• El especlro de camb ios de lit conjuntiva larsal superior 

varia desde una respuesta papil ar leve hasta el cuadro com­
pleto de ePG que se caracteriz:1 por papi las gigantes 
(> 0.3 mm) (Fig. 5. 1 SO). 

• Exceso de moco en el ojo y en la lente de contacto. 
• Pueden ex istir manchas de Trantas. li mbitis e i n fi ltral~i6n 

corneal pcriféricu. 
• "I ay ptosis mecán ica en los C¡¡SOS graves. 
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Flg. S. ISO 
Conjuntivitis papilar gigante inducida por lente de contacto. 
(Conesla de C. Sarry.) 

4. Tratamie nto 
• La hi giene de la Jeme debeda opl imi zarse y el pac iente 

puede necesitar nue"as i l1 ~lruccioncs sobre el u ~o de las 
soluciones de limpien •. 

• Deberla prestarse atención a la :.daplación de las lentes p¡:ml 
d isminuir la elevac ión del borde y su suslitución reg ular 
para minimilar el depósito de proteínas. 

• El cambi o de lentes blandas :llenlcs permeables al oxigeno 
puede resultar bene ficio~o porque es meno~ probab le que 
las líltimas causen CPG. 

• Eltrntamicnto tópico con un estabilizador de 1Ql, mastocitos 
suele:.cr efectivo y deberíun evitarse los conicoides a largo 
plazo. 

Complicaciones corneales 

l. Edema epitelial secu ndurio a hipoxia por llevar lus lentes 
excesivamente. que suele:.cr reversible. 

2. Vascularización cornea), habitualmeme en el limbo supe­
rior, como respuesta a la hipox ia indudda por la lente, espe­
t'ia lmente con las len tes de durac ión prolongada . El crec i­
micnto de nuevos vasos eS típicamen te subcpitclial, aunque 
lambién existe vascularización profunda de la eSl roma. 

3. Los Infiltrados corneales estériles suelen ser pequeñas 
op3cid3des periféricas. que pueden estar IOC3 lizlld:IS en el epi­
telio, ~ubcpi tcl i almenle o en la estroma anterior. Suelen ser 
asill1om6.tieos. se detectan du r-..tntc una exploración de segui­
miento de rut ina. y suelen desapareccr cU3ndo se deja dc lle­
var la lenle de contacto. Suele se r posible vol ve r 3 usar la 
lente dc eont¡lC[O de~pués de revisar los cuidados de la rnislll3 
y de mejorar su aj u ~tc . Una tanda cona de corticoi des puede 
acelcrar también la rc~oluci6n . Sin embargo. cs cxtremada· 
mcnte imponante n.."'COrdar <luC un infihrado cornc¡¡l puede ser 
un3 manifestación precoz de querat itis bactcrian3. La integri. 
d3d cpiteliall iene important'ia diagnóstica. Si está r.l.Inifica· 
do, significa infecc ión; si cSlá intacto. el infi lt rado pmb.'lblc· 
mcnle sea estéril. Do lor, secreción y uvc ílis [Inte rior son 
también signos de infece i6n. 

4. La queratitis microbiana es la complicación más grave. 
5. La d e formación de la córnea da Jugar a astigmatismo 

grave y de larga durac ión en algunos ojos como respuesla a 
hipox ia crónica. por ejemplo. después de llevar durante largo 
tiempo lentes duras no permeables. 
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• Queratoplastia 
L.'l (IUer:l toplastia «(lile también se denomina lra~p lanle de c6r~ 

nea) es una operaci6n en la que el lej ido cornea l ll normal del 
huésped es reemplazado por lejido corneal de un donan te sano. 
Un injerto cornelll puede ser (a) lit- l'.~·()('~·or com(Jleto ((Jl'"elflll1~ 

te) o (b) de es(Jt!sor (){I1T;01 (Iamil/ar () 101/l;//ar (Jmfimdo J. 

Queratoplastia penet rante 

Indicaciones 

l. La qucratopl' lst ia ó ptica ~ lI e le reaJi7arse para mejorar la 
visión. Las i ndicaeione~ importantes son qucralopatía ampo· 
llosa seudofá qu ica. quo.:: ratocono. distrolíal>. degeneraciones 
corneales y cic:ll rizaciÓn. 

2. El injerto t e ctó nico puede I leva~ a eabo pMa la restaura­
ción o conservación de In integridad corneal en ojos con c:lln­
bios estmcturales graves como lldelg:17..amien to de la estroma 
y de:.cemetoccles. 

3. El trasplante t e rapéut ico consiste en la eliminación del teji­
do cornea l infectado en los ojos que no re~pondcn al t rn ta­
miento antimicrobiano. 

4. El injerto co s m é tico puedc realizarse en raras oellsiones 
para la mejoría del aspecto del ojo. 

Tejido de donante 

El tejido de donante deberra re tirarse dentro de las primeras 
24 homs despu~~ de la muerte. Las córneas de donantes ni ños no 
suclen usarse. porque son poco consistellles y con gran prolxlbi­
lidnd producen un as tigmntismo alto. La~ córne:ls de dona111es 
mayores de 70 años también pueden ser inapropiadas debido a 
(Iue tienen recllentos celu lares epite liales bajo .... . La e ... alu:lciÓn 
preoperatoria del tej ido del donante incluye el examen con la 
lámpara de hendidura y micro~copia especular. No dcben util i­
zarse córneas en las siguicnh!S eircunstaneills: 

• Muerte por cau~a desconocida. 
• Enfermedades in fecciosas del sistema nervioso cent ra l (SNC) 

(p. ej .• en femledad de CreutzfeJdt-Jakob. p;lIlenccfalit is c~clc­
ros • .'tnte sistémiclt. leucoencefa lopmía muhifocal progresiva). 

• A lgunas int'ccc iones s isté micas (p. ej .. sida. hepatiti s vi r,,1. 
sífi lis. septicemia). 

• Leucemia y linfo mas d iseminados. 
• Enfermedad intrínseca del ojo (p. ej .. neoplasias. infl amación 

activa) o cirugía intmocular prev ia. 

Factores pronóstico 

Los siguientes faclores pueden afectar de form a adversa el pro­
nóstico de un implante corneal y. por lo tanto. s i es posible. 
deben corregi rse antes de la CilUgía: 

• Anom:llías de los párpados como blefari t is. triqu iasis. ect ro~ 

pi6n y e111ropi6n. Deben corregirse antes de la cinlgía. 

• Disfunción de la película lagrimal. 
• Formas recurrentes O progresivas de inOamación conju ntiva l. 

como conjuntivitis atópica y el pentigoide eicatricial ocu lar. 
• Vasculari 7":lci6n gmve de la estroma. ausenci,l de sensibilidad 

cornea!' adclgazamienlo extremo en la unión propuesta entre 
el huésped y el injerto. e inl1am:lción comenl activa. 

• Sincquias anteriores. 
• G I' llIcomll no controlado. 
• Uveítis. 

NIl: En general. los casos más favorab les son cicatrices 
localizadas, queratocono y distrofias. 

Técnico quirúrgico 

l . L.'l dete rminació n del tamaño del inje rto se hace antes 
de la intervención empicando un h,IZ de la lámpam de hendi­
dura variable y. e n el mome nto de la c irugía. media nte la 
co locación de prueba de trépanos de difcrerHes di ámetros. 
Los implantes de un diámetro de 8.5 mm o más tienden a]¡l 
formación de si ncquias anteriores postoperatorias. vaseulari­
zación y aumento de la presión intraocul ar. Un tamaño está es 
entre 7,5 y 8.00 mm : los injeno:. más pcquenos pueden dar 
lug:lr a un a:. tigmatismo mayor. 

2. La rese cció n de la có rnea d e l donante debería preceder 
siempre a la de la e6rnea del hué~ped . El tejido del donante se 
prep;1r.l mediante trepanaci6n del bot6n corncocscleral previa­
mente corlado. con e l lado endotcl ial hacia arr iba, en una 
horma cóncava de Tellon. De form a altcrnariva se puede trcpa~ 

nar el globo intacto del donante inyectando primcro ai re o una 
sustancia viscoclásticll en el interior de la cámara anterior. El 
botón del donllnte suele teocT ;lpro;o; imadarnente 0.25 mm más 
de diámetro de lo prev isto para ];r abertura del hué~pcd . para 
f:lci litar el cierre hermético. minimizar el aplanamiento post­
operatorio y rt-ducir la posibilid;¡d de glaucom'l postopcratorio. 

3, LlI resecció n del t e jido del huésped se realiza con cuida­
do de no le~ionar el iris y el cristal ino con el trépano. 
a. El crist:ll ino puede protegerse de alguna manera a~guran­

do que la pupi la esté mióliea antes de empez;¡r la opera­
ción con pilocarpina t6pica y empleando una sustancia vis­
coclástica durante la cirugíll. 

b. La córnea del receptor dcbe ser reseC:lda con un trépano 
manual (Fig. 6. 1 a). motorilado o de vacío. Este últ imo se 
adhiere :t Ia c6rnea del receptor)' reduce el desl izamiento. 
La descompresión rápida del ojo. con el riesgo asociado de 
prol;¡pso de conten ido intraocular y hemorrag ia supraeo­
roidea expuls iva. se puede ev itar reali7.undo un;¡ trepana­
ción de espesor parcill l y entrando después en la cámara 
anterior con un escalpelo de di:nnante. 

c. La resección puede completnrse después con bisturí o tije­
ras(Fig. 6.1b). 

4_ La fijació n del t e jido del donante sue le realizarse con 
monoti lllOlcnto de nllilon 10-0. Las suturas cornelllcs son de 
espesorcus i completo (Fig. 6. 1c) para g;¡mntizar que la mem­
brana de Dcscemet qUI..'{\a apuesta y se evita la abertura poste­
rior de la herida. 
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Fil·6. ' 
Té<nica de queratoplastia peneu-ante. (a) Escisión del tejido 
del huésped por trepanación: (b) finaJiudón con tijera; (e) surura 
del botón del donante. 

a. Inicial mcnte. se dan al menos cuatro pu ntos de sutura car­
di nales sucltos. 

b. El cierre se completa después con puntos de sutura sueltos 
(Fig. 6.2). con sutura conti nua (Fig. 6.3) o con una combi­
nación de ambas. 

S. Introducción de una solución s.'l lin.'l balanceada. 

Fig.6.2 
Suturas sueltaS. 

Trotamiento postoperatorio 

1. Tó pico 
a. Los corticoides se emplean para reducir el riesgo del 

rL'Chazo inmunológico del impl.'lnlc. Después de la admi· 
nistrac ión inicial cuatro veces al día durante algunas sema­
nas. la dosis se puede reducir progresivamente. dependien­
do dc la si tu ación del ojo. Si n e mbargo, los corticoides 

Cirugía corneal y refractiva 

deben seguir empleándose general mente a dosis bajas 
COIllO una \'ez al día durante I año o más. 

NB: l os colirios sin conservantes deben emplearse hasta 
que el injerto ha epitelizado. 

b. Mitlriáticos dos veces <1 1 dfa dur:lllle 2 se manas. o más 
tiempo si la uveítis persiste. 

2. El acic10vir oral se puede empicar en el contexto de una (llIe­
rmit is por el virus del herpes si mple previa par,. minimizar el 
riesgo de recidiva. 

3. L:. retirada de la sutura tiene lugar cUlll1do la unión 
implante-huésped se ha curado. Esto suele ocurrir al cabo de 
9- 12 meses. aunque en pacie ntes ancianos puede tardar 
mucho tiempo más. 

4. Puede ser nece~ario utili zar lentes de contacto rígidas 
para corregir los ojos con astigmat ismo. 

Complicaciones postoperatorias 

l . L.1S complicaciones precoces incluyen defectos epiteliales 
persistentes. irritación por exposición de las suturas (fig. 6.4) 
que puede dar lugar a hipertrofia p:lpi lar (Fig. 6.5). herida 
mal sellada. aplanamiento de la cámara an terior. prolapso del 
ir is, uvdtis. elevación de la presión intraocu lar e infección. 

2. Las complicncioncs tardías incluyen astigmatismo. rechazo 
inmunológico. recurrencia del proceso patológico inicial en el 
injerto. separación tardía de la herida. formación de una mem­
brana retrocorneal. glaucoma y edema macular ci ~t oide . 

Fracaso del injerto 

l . El fracaso precoz se caracteriza por e nturbiamiento del 
injeno desde el primer día del postoperatorio (Fig. 6.6). Está 
causado por disfunción endotelial que resulta de un endotel io 
de fectuoso del donante o deltrllum¡¡tismo qu irú rgico en e l 
momento de In intervención. 
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flg. 6.5 
HipertrofIa papilar debida a irritación por una sutun. protruyeme. 

Flg.6.6 
Injerto opaco debIdo a falto endotelI al precoz. 

2. El fracaso tardío se debe con mayor frec uenc ia al rechazo 
inmunológ ico de l injerto. A lrededor del 50% de los casos 
ti ene lugar en los 6 primeros meses del postoperatorio. y la 

inmensa mayoría en el primer año. El rech::lzo puede afectar 
al epite li o o al endOlelio. 
n. El rechazo epitelial ~c caracteriza por una opacid:ld epite· 

lial lineal (Fig. 6.7) que puede ser relativamente asintomá­
tica o con escasas consecuencias a largo plazo . A conti · 
nuación ¡lpareCen múlt iples in filt rados subc pitcl iales 
l>CQueños. similares a una queratitis por adenovirus (man· 
chas de Krachmer) (Fig. 6.8). que se pueden asociar con 
una iritis leve. Los corti coides tópicos intensivos ~uelen 

ser efectivos para resolver este fenómeno. 

f lg.6.7 
O paddad ep¡teliallIneal asociada coo rechazo epitelial tardlo. 
(Cor"tuil de D.~) 

Fig.6.8 
Múlti ples Infiltrados subepitelIales pequeños asociados con 
rechazo epite lial ta rd ío. (COr"t8lll del D. hit y.) 

b. El rechazo el/dotelinl es mucho más gmve. ya que las t-élu­
las endoteliales destruidas por el ataque inmunológico no se 
pueden regene rar. Por lo tanto. puede dur lugar il edema 
corne:lI pcnnanenle. Inicial mcll1e, el rechazo endotelial se 
cllracteriza por irilis e innamación en la unión cntre el injer­
to ycl huésped (Fig. 6.9). Esto se sigue porcl dcsalTOllo de 
un agrupamiento lineal de precipitados endOlclialcs (línea 
de Khodadoust) y edema comeal (Fig. 6. lO). El tl"dtamien-
10 se realiza con conicoidcs 16picos intensivos y pcriocula· 
res. En ocasiones puede ser necesaria la inmunosupresión. 



Fig.6.' 
Precipitados c:orneales e Inflamación en la unión injerto.huésped 
asociados con rechazo epitelial precoz. (CQrtl!J¡3 de D. E;,.,ty.) 

Fig. 6.10 
PrecipitadOS endotellales lineales (linea de KOOdadoust) 
y edema corneal asociados con rechazo enootelial grave. 
(Corte,ía de D. E.sty.) 

Queratoplastia laminar 

La queralOplastia lami nar supone la resecc ión de espesor parc ial 
del epitelio cornea l y lt:J estroma micnt ra.5 se conservan e l endo­
telio y pane de la estroma profun dll . 

l. Indicaciones 
• Opacilicación del tercio superfic ia l de la eSlroma corneal : 

no eSlá cllusada por una enfe rmedad potencialmente recu­
rrente. 

• Adelgazamiento corncalmarginal o infiltración como en el 
pterigión recurrente. la degeneración marginal de Tcrricn y 
los dermoidcs límbicos u otros tumores. 

• Adelgazamiento localizado o formación de descemelOcele . 
2. Técnica. Es s imilar a la de la q ucratoplaslia pe netrante 

excepto que sólo M: implanla una zona de córnea de espc),or 
parcial. 

Cirugia corneaJ y refractiva 

Queratoplastia laminar profunda 

Lj queratoplastia laminar profunda e~ una técnica re lativamente 
nueva en la que se extrae lodo ellcj ido corneal opaco cusi a 1:\ 
allum de la membrana de Descelllet. La ventajn tcórica es la dis­
minución del riesgo de rechazo ya que el endotelio. un objetivo 
illl l>ortanle del TI • .'chazo. no se traspl:lIIta. 

l. Indicaciones 
• Enfermedlld que afecla a195 % anterior del espesorcornca l 

con un cnd01elio 110rmal y ausen(~ i a de roturas o escari lica­
ciol1es en la membrana de Dcsccmct. 

• Enfermedad inn¡¡malOna cTÓniell como la queraloconjunli­
vitis alópica. (Iue supone un liesgo e levado de rechazo del 
implante. 

2. Ventajas 
• No hay riesgo de rechazo endote lia l aunquc puede produ­

cirse el re(~ha:w epite lial. 
• Menos as tigmatismo y un globo ocular eslruclurallllcnle más 

fuerte en comparación con la (lllCraloplastia penetr.mlc. 
• Aumento de la disponibilid¡jd de material de trasplanlc y:j 

quc la calidad endotel ial no es relev:mle. 
3. Inconvenientes 

• Técnica dif{ci l y larga con un riesgo elevado de perfornción 
en los pacientes más ancianos. 

• Una nebulosidad en la inte rfase puede limitar In mejor agu­
deza visuallinal. 

4. Técnica quil'Úrgica (desarrollada por R. Melles). 
a. Se crea una bolsa escleral superior similar a la de la faco­

emu!siticación y la cámara anter ior se rellena con Hirc. 
b. Sc rea li za una disección IHminar ¡¡ través de cas i toda la 

córnea (Fig. 6. 11 ). Una zona de ren exión interna tota l 
delall1e del discclOr igual a dos veces el espesor de la estro­
ma subyacente se emplea para valomr la profundidad de la 
disección. 

Fig. 6." 
Disección laminar en una querat09lastia laminar profunda. 
(COrtesia de C Murphy yT.~lls.) 
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c. El espilcio de di sección se expande con una sustancia vi,,· 
coclústica (Fig. 6. 12). 

d. La hímina corneal superfi c ial ~c trcpfllw y se re tira (Fi g. 
6.13). 

Fig.6. t2 
Expansión del espacio diseccionado con sustancia viscoelástica en 
una queratoplastla laminar profunda. (Cortesb. ~ C. Murphy yT.WeIlJ.) 

Fig.6.I ] 
Extirpación de la lámina superficial en una queratoplastia laminar 
profun da. (CortClla dc C. Murphy yT:WeIlJ.) 

e. La sust¡mci¡¡ viscoelástica)oC ex trae mediante lav:ldo y se 
elimina el a ire de la d mar ... anterior. 

f . Despué:. de obtener el endotel io del donante. se coloca y se 
sutum un implante de espesor com ple to (Fig. 6 .1 4). 

NB: la principal dificultad radica en valorar la profundidad 
de la disección cornearlo más cerca posible de la membrana 
de Descemet sin perforarla. 

Fig.6.14 
Queratoplastia laminar profunda completada. (Cortesla de C. Murpny 
yT.weHJ.) 

5. El ma nejo postoperatorio e~ simi lar 01 101 queratoplasti a 
¡x:netmnte excepto que se necesitan menos conicoidcs tópicos y 
las sutura:. se pueden re ti rar habituul mcnte al cabo de 6 meses. 

Queratoprótesis 

Las qucr:llOprólcs is son implantes cornca !cs art ificia les (Fig . 
6.15) empleados en pacjcn t~ que no son candidatos a qUCt1l to­
plastia. La:. modernas osteodolUoqucrllloprótesis están formadas 
por raíz dentaria y hueso a lveolar del propio paciente <I ue SOI)()r­
tan el ei li ndro óptico central. La cirugía es difícil y 11Irga y se 
lleva a cabo en dos etapas separadas por 2-4 meses. 

Fig.6.1S 
Q uerattlj)f"Ótesls. 



l. Indicaciones 
• Pacientes con ceguera bi la tera l con agudeza visual de los 

movi miemos de la mano o menos pero con nervio ópt ico y 
fu nción re ti niana normales (es decir. buena proyección de 
la luz. buenas respuestas pupilares si se pueden obtener. 
pruebas e lec lrofisiológicas normales y ausencia de des­
prendi miento de relina en la ecografía) . 

• Enfe rmedad grave y dcbil itame pero inactiva del segmento 
anterior sin opciones realistas de éx ito si se real iza una que­
ratoplastia convencional (p. ej .. síndrome de Stevens-John­
son. penfigoi de cicatricial ocu lar. quemaduras qu ímicas o 
tracoma). 

• Múltiples fracasos con implantes corneales previos. 
• Presión intraocular normal con o sin medicación. 
• Ausencia de innamaci6n activa de la superfi cie ocu lar. 
• Pac icnte muy motivado. 

2. Las co m plica cio nes son glaucoma. fo rmación de una mem­
brana tras la prótesis. incli nación o cxtrusión del cilindro y 
endoft.tlmitis. 

3. Re sulta dos. Aproxi madamente el 80% de los pacientes 
experimentan mejoría de la agudeza visual que va ría desde 
contar dedos a 51 1 O o inc luso más. El mal resu ltado visual 
suele asociarse con la ex istencia previa de disfunción de l ner­
vio óptico o la ret ina. 

• C irugía refractiva 

Int roducción 

La cirugía refractiva comprende una variedad de procedimientos 
di rigidos a cambiar la refracción del ojo por alteración de la cór­
nea y/o el cristali no. que son los principales componentes del 
dioptrio ocular. Los defectos de refracción corregidos por estos 
procedimielllos son mi opía. hipermetrop ía y astigmatismo. La 
corrección qu irúrgica de la presbiopía todavía se encuentra en 
sus inicios y no se describe. 

/IIB: Para descartar cualquier dis torsión co rneal inducida 
por lentes de contacto, las lentes de co ntacto blandas debe 
suspenderse 2 semanas antes de la queratometría y las len­
tes de contacto durante I semana por cada año que se han 
llevado. 

Corrección de la miopía 

l . La cirugía corneal pretende el aplanamiemo de la córnea. 
a. La qlleratotolllía radial consiste en la real izac ión de inci­

siones radiales en la córnea periférica (Fig. 6. t 6). El pro­
cedimienlO actúa razonablemente bien en los grados bajos 
de miopfa. Si n embargo. desde la llegada de los procedi ­
mientos con láser su empleo ha disminu ido. 

b. Qlleratectomía foturrefractil'a (PRK 1 ver más adelante]). 
c. Qlleratomileusis in sitll co" láser (LAS l K lver más ade­

lantel). 

Cirugía co r neal y r e fractiva 

Aspecto después de una queratotomía radial. 

d. Los segmellfos anulares eu el il/terior de la estroma que 
causa n aplanamiento central se pueden emplear para 
corregir la miopía baja y cl qucratocono leve pero están en 
una fase muy inicia l de su desarrollo . El proccdimien to 
evita el eje visual y es potencialmente reversible. 

2. Cirugía del cristalino 
a. La extracciólI del cristalillo transparellle da muy buenos 

rcsultados visuales pero supone un riesgo bajo de despren­
dimiento de rc tina . 

b. La impkllllación intraocu/ardel cristalil/o el/ la cámara pos­
terior fáqllica (lentes de contacto implantables) se puede 
emplear para la miopía alta. El cristalino se insena por detrás 
del iris. por delante del cristalino y apoyado en el surco cilíar. 
El cristalino está compuesto por material derivado de coláge­
no con una potencia de - 3 O a - 20.50 D. Los resultados a 
corto plazo son prometedores; s in embargo. este procedi ­
miento debe uti lizarse con cuidado porque puede asociarse 
con uveítis, pérdida eelularendotelial y formación de catarata. 

c. La impLantaeión intraocular del crülalino en la cámara 
anterior f áquica con soporte en el ángulo se puede emplear 
también para corregi r la miopía alta. Apane de la distorsión 
pupilar y la vis i6n de renejos. son in frec uentes otros proble­
mas a corto plazo. 

Corrección de la hipermetropía 

l. La ci r ugía corneal que pretende recortar la córnea centra l 
está en una elapa aún más inicial que la de la miopía. 
a. La PRK puede corregir grados bajos de hi permetropía. 
b. La /..A SIK puede corregir aproximadamente hasta 4 D. 
c. La queratoplastia térmica con láser con un láser de o lmio 

puede corregir la hipermetropfa baja. Las aplicaciones del 
láser se sitúan en uno o dos anillos en la periferia eorneal 
(Fig. 6.17). La retnlcción de la estroma induc ida térmica­
mente que resulta se acompaña de un aumento de la curva­
tura cornea!. Este cambio desaparece con el tiempo. pero 
se puede repetir el proced imiento. 

2. La cirugía d e l crista lino transparente que implica una 
implanlación presenla menos complicaciones potenciales que 
cn la miopía. 



Oftalmología Cl ínica 

Fig. 6.17 
Aspecto después de una queratoplastla térmica con láser. 
(Cortes l~ de H. N~no Jr.) 

Corrección del astigmatismo 

l . Cirugía corneal 
a. La qllf!ralOlomía l lrqllf!lllla implica la realiz:l(' ión de inci­

s iones arque~d:l!i apan::adas en lugares opue~ tos de la Cór­
ne~ en el eje de l c ilindro positivo. El resultado deM::tdo ~ 
puede comrol ar vari ando la longitud. la profundidad de las 
incisiones y su di~ I : lIl c ill dd centro ópt ico de la córrH![I . L:l 
(lllerHlotolllí[l [Irq uendn se puede combin ar con sulum~ de 
compresión si tuadn<; en el meridiano perpendicular. cuan­
do se tralan grudos elevados de astigmatismo como puede 
ocurrir después de una (IUcmtoplllStia penctrante. 

b. La I'HK puede corregir hasta 3 D. 
c. El LASIK pU("de corregir ha~ t a 5 D. 

2. La cirugía del cristalino implica el empleo de un implantc 
intraocular en el momento de la extracción de la catantlll . Sin 
embargo. se puede produ ci r 1:1 rotaci ón postopenlloria del 
implante fuera del eje de~elldo . 

Queratectomía fotorrefract iva 

La qucralcclomía fot orrefrac tiv:J (PRK) se rea liza con liíser exd· 
mero que puede corlar con precisión el tej ido cornelll hasta una 
profundi dad exacta con una míni ma alteración del tej ido de :ll rc­
dedor. En cltralamicmo de 1:1 miopía se corta la superficie cor­
nenl anlerior de forma que qued:l :IPl:ulllda (Fig. 6.18). aproxi­
madamente 10 I-lrll de ab lac ión corrigen 1 D de miopra. P:lra 
tra tar la hipcrrnelropfa 1<1 ablación debe hacerse en la periferia dc 
forma que el cenlro queda más a llo. La PI{ K puede corregi r una 
miopfa dc hasta 6 D. un astigmali~mo de hasta 3 ]) Y una hipcr­
melropía baja. Desde la llegada de la LAS I K. el procedimiento 
se emplea con mcno" frecllcncia y sc reserva principal mc lllc 
para los pacielUcs que no son c:mdidatos a la LASIK. como son 
los que tienen una córnea muy delg:lda. 

l . Técnica 
a. Se marca el eje visual y ~e elimin;} el epitelio corneal. 
b. El pacicnte se fija en el ha7 que apunta dcsde ellá~e r. 

5 mm 

Fig. 6.18 
Principios de queratectomla fotorrefractiva para miopla. 

c. Se aplica el láser P.1 Tl1 cortar ~ó lo la cap.1 de Bowman y la 
est roma an terior (Fig. 6. 19). ESlo suele req uerir entre 30 y 
60 segu ndos. 

Fig. 6 .19 
Aspecto durante una querateClomía fotorrefractiva. 
(Conesia de C.8a~) 

La córnea suele curar e n 48-72 horas. En l odo~ los ellSOS 
empieza a forma rse una lurhidez subepitcl ial (Fig. 6.20) en 
2 scmanas y persiste du rante 1-6 mcses. Eslo raramente 
causa una dismi nución de la agudeza visual pero puede 
produci r deslumbnuniento nocturno. 

2. Las complicaciones incluyen defectos epiteliales de CUnl­
ción lenta. nebulosas y halos corne:lles. mala vis ión nOClUrn:¡ 
y regresión de la corrección refr:.lCtiva. Los problema~ poco 
frecuentes son ahlaciones dCM:entnldas. c icatrización. cura­
ción ep ilclial anormal. astigmarislllo irregul ar. hipocs tesia. 
infiltrados estériles. in fecc ión y necrosis corneal aguda. 



Fig.6.20 
Neblina corneal subepitelial después de una queratectomía 
fotorrefractiva. (Cortesl, de H. Na"" Jr.) 

Queratomileusis in situ con láser (LASIK) 

La queratomi leusis in si tu con I:ber (LASIK) es actualmente e l 
procedimiento re fractivo más uti lizado. Es más versátil que la 
PRK y puede corregir aprox imadamente una hipermetropía de 
hasta 4 D. un as tigmatismo de hasta S O Y una miopía de hast;l 
lO D. dependiendo dcl espesor corneal. Panl evitar la ectasia coro 
neal. debe conservarse una base cornea l residual de 250 jJm de 
esp;:sor después del COrle del colgajo y la ablación del tejido. Por 
lo lan to. la ca nt idad de tej ido extirpado y el tratamiento total 
están limitados por el espesor de la córnea original (con paqu i­
metría). El espesor del co lgajo puede vari ar, r eTO los colgajos 
más delg;ldos son más di fíc iles de mani pu lar y tienen más ten­
dencia a arrugarse. 

1. Técnica 
a. Se arliea un anillo de succión al globo ocul ar, lo que eleva 

la presión intraocular por encima de 65 mrnHg. Esto puede 
ocluir ternroralrncnte la arteria reti niana central y abolir la 
visión. 

b. El anillo sc centra sobre la córnea y proporciona un cami ­
no de guía en el que se inserta un microqueratomo auto­
matizado. 

c. El queratomo se hace avanzar mecánicamente por la cór­
nca para crear un co lgajo mu y fino. que se refl eja (Fi g, 
6.2 1). 

d, Se libera la succión y el lecho del colgajo se trata con láser 
excímer como en la PRK . 

e. El colgajo se vuel ve a colocar en su si ti o y se le deja si n 
mani pular durante 30 segundos. 

2. Complicaciones 
a. Las cornrlicaciones relacionadas con el colgajo que 

incluyen el microc¡ ueratomo son orific ios en botón, colga-

Cirugia corneal y refractiva 

Fig.6.21 
Colgajo corneal creado con microqueratomo durante una 
queratomileusis in situ con láser (LASIK). (Cortesla de EyeA~ade my_) 

jos delgados. amputación de l colgajo, colgajos incomrle­
tos o irregu lares y excepcionalmente perforación corneal. 

b. Postoperatorias 
• Anugas (Fig, 6.22). distorsión o descolocación dcl col­

gajo. 
• Los defectos epi te li ales puede n pred isr oner a crec i­

miento interior epitelial bajo el colgajo. 
• La queratitis laminar difusa se caractcriza por inliltrados 

blancos granulados y rayados limitados a la intcrfase del 
colgajo (<<arcnas del Sáhara»). quc se puede n reso lver 
espontáneamcnte cn al gunos días o con el empleo de 
corticoides tópicos si rcrsisten. 

• Olras com plicacioncs inclu yen infil trados cOfll ealcs 
rcriféricos. queratit is infecciosa tard ía , isquemia del 
segmento anterior y neuropalía óptica debida presumi­
blemente a aumento de la presión intraocular. 

Fig.6.22 
Arrugas en el colgajo después de LASIK. (Cortesla de H. Nano Jr.) 
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. Anatomía aplicada 

La estroma de la esc lerótica está compuesta por haces de co lágc~ 

no de tamaño y fonna vari ables que no están tan uni formemente 
orientados como en la córnea. La capa interna de la esclerótica 
(lámina fusca) se mezcla ¡;on las láminas supracoroidea y supra­
cil iar del tracto uveal. La epicsclera anterior consta de un tejido 
conectivo vascu lar denso que se fu nde con la estroma superficial 
de la esclerótica y la cápsu la de Tenon. Estas tres capas vast:ula­
res que cubren la esclerótica anterior son: 

l. Los vasos conjuntivales son los lIlás supert1c iales: las arte­
rias son tortuosas y las venas rectas. 

2. Los vasos en el interio r de la cápsula de Tenon tienen 
una configu ración rad ial (Fig . 7. la). En la epiescleritis, la 
máxima congestión oc urre en e l plexo vascular (Fig. 7. l b). 
que se puede movili zar manualmente sobn: la esclerótica. L..'l 
cápsula de Tenon y la epiesc lcra cstán infi ltradas por células 
innamatorias. aunq uc la propia esclerótica no está hi nchada. 
La instilación de gotas tópit:as de fen ilefrina causará hlan­
queamiento conjuntiva!. y en cierta medida tamhién afectará 
a los vasos de la cápsula de Tenon. permitiendo la vi suali za­
ción de la esclerótica subyat:ente. 

3. El plexo vascular p rofundo se encuerllra en la parte super­
ficial de la esclerótica y muestra su congestión máxima en la 
esclerit is (Fig. 7.1 c) . También es inevitable cierta ingurgita­
ción de los vasos superficiales, pero esto no debería tenerse cn 
cuenta. La fcni lcfrina tópica no tendrá efecto sohre el grado de 
ingurgitación de estos vasos. La exp loración con luz natural cs 
extremadamentc importante para locali zar el nivel de inyec­
ción máxima. La estroma escleral es en gran parte avascular. 

a. Normal 

b. Epiescleritis c. Escleritis 

Fig. 7.1 
Anatomra de las capas vasculares anteriores en relación 
con la epiesclerit is y ta escleritis. 

Epiesclera y esclerót ica 

• Epiescleritis 

La ep icselcrit is es un trastorno común. benigno, aulOlimilado y 
frecucntcmente recurrente que afecta típicamen te a adullOs jóve­
nes. En ocasiones se asocia con un trastorno s istémico de base y 
nunca progresa a una csclcritis auténtica. La cpiescleritis puede 
ser: (a) simple o (b) lIodll/ar. 

Signos clínicos 

l . La presentación es con enrojecimiento uni latcml asociado 
con una molestia leve. sensi bilidad al tacto y lagri mco. 

2. Signos 
(l. La epiesderilis simple. el tipo más frecuente, se caract cri~ 

za por enrojec imi ent o SCClOria l (Fi g. 7.2) o, raramente. 
enrojecimienlO difuso (Fig. 7.3). Suele resolverse cspont{¡­
nea llleote en 1-2 semanas. 

b. La epiescleri/is I/odular sc caracteriza por un nódu lo loca­
li zado congestionado y sobreclcvado que tarda más tiem­
po en resolverse. 

Fig.7.3 
Epiescleritis difusa simpte. 
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• Una sección con la lámpara de hcndidura mucstra quc la 
superficie c!;C lcral an terior no est¡í sobreclevada. lo que 
indica que 111 esclerótiC'l no está infl amada (Pig. 7.4). 

Fig.7.4 
Epiesclcri tis nodular. (Cortcl i~ de P.Wauon.) 

• Después de .naques rec urrent es. las láminns esclernles 
superficiales pueden reagruparse en fi las más paralelas. 
haciendo que 1;1 esclerótica apare.tea más translúcida 
(Fig. 7.5). Esto no debe confundirse con un adelgazu­
miento ef,Cleral. 

Fig.7.5 
Translucencia escleral después de epiesclerltls recurrente. 

T rotamiento 

No siempre es preciso el tratamiento si los s íntomas no indican 
lo contrnrio. 

l . Lubrificantes simples o vasoconstrictores suclen bastar en 
la mayoría de los casos lcvcs. 

2. Los corticoides tópicos pueden resultnr út iles. pero su 
empleo puede originar recidivas. Se recomiendn la instilación 
intensa frecuente o en pulsos a corto plazo. 

3. Los fármacos antilnflamatorios no este,.oideos 
(AINE) orales. como flurbiprofeno [00 mg tres veces al día 
durante algunos días. pueden ser necesarios en la inflamación 
recurrente grave o prolongada . 

• Escleritis 

La esclerit is se caracteril.a por edcmil e infilt rilción cel ular de 
todo el espesor de [a csclerótica. fu mucho menos frecue nte que 
la cpiesc1criti s y abarca un espectro de enfermedades ocu larcs 
que se extienden dcsde episodios tri vi:lles y lIutoli mitados de 
inflamación hasta procesos nccrotizantes que puedcn afectar a 
tejidos adyacentes y comprometer la vis ión. 

Causas y asociaciones 

l. tus asociaciones sistémicas están presentes en alrededor 
del 50% de los pacientes. La art rit is rcumatoide es con dife­
renci:1 la más frecuente. seguida de la granulomatosis de 
Wcgencr. policondriti s recidivante y pol iarterit is nodosa (1'Cr 

Capí1Ulo 20). 
2. 1...<1 csderitis inducida quir"Úrgicamente se produce des­

pués de la cimgía ocular. La etiología exacta es desconoc ida. 
pero ex iste un a fuerte asociación con una en fermedad siSté­
mica de ba.~e y es más fn..'Cuente en mujeres. Se presenta típi­
c:unente dentro de los 6 Illeses posteriores a la intervención 
corno una zona foca l de inflamación intensa y necrosis adya­
cellle al lugar quirúrgico (Fi gs. 7.6 y 7.7). 

3. La esclcrit is. infecciosa está causada habitualmente por la 
diseminac ión de la infecciÓn a partir de unn úlcera cornen!. 
También se puede asociar con traumatismos O después de la 
extirpación de un pterigión con radioterapia beta adju nta o 
mitomicina C. Los microorganismos causales más frecuentes 

Esderitis después de CielTC escleral por desprendimiento de retina. 



son PU lldOIllOI/(U (I/'rug inosa, SlreplucucCl/s (mel/mo l/ÜII'. 

Slaph)"focO('CIIS mlr('II.~ y el virus varicela zosler. La infección 
por Pselldomollos es difíci l de Inltar y tiene mal pronóstico. 
La esc lerilis rn icólica es muy rara (Fig. 7.8). 

Fil. 1.7 
Escleritis después de cirugía de la filtración en un glaucoma. 

Fig. 7.8 
Esdefitis mlcótlca. (Coms" de C. EWry.) 

Clasificación anatómica 

Se basa en el lugar 11lllllómico principlll de la inflalllllción y los 
cambios vasculares llsociado~ . 

l. Escleritis anterior (98%): 
a. l ... 'o lIecroli1jmte (85%): di fusa o nodu lllr. 
b. NecrofiZ(l/Ile (13%) : con o sin inflamaci6n. 

2. Escleritis posterior (2%). 

Escleritis anterior no necrotizante 

Signos clínicos 

l . La presentación es si milar a la de III cpiesclcrilis aunque 1:ls 
molestias pueden ser más grave),. 

Epiesclera y esclerótica 

2. Signos 
a. La e,~cleri,is llifu .w .~e c,Iractcr i7a por una infl amación 

diseminada que afecta a un segmento del globo ocular o a 
toda la esclerótica anterior. La alter:lc i6n del patrón radial 
norma l del plexo vHscu lar es característicll (Fi g. 7.9). Es 
relati va mente bcnignn y no progresn nlli po nodu lnr ni se 
vuelve necrotiz:mte. 

Fig.7.9 
Escleritis anterior no necrotizante difusa. 

b. La e.w leritis /I(¡dular (Fig. 7. 1 O) puede, en una ex ploración 
de ru1i na. parecer un:1 cpiescleri tis nodu lar. No obstnnte , 
una valoración detal lada muestra (Iue cln6duloesd eral no 
puede movili7.arsc sobre el tejido subyacente. La enfcnlle­
dad nodular tiene una gravedad intermedia con un:1 inci­
dem:ia globa l de afectación visua l de alrededor del 25 %, 

fiJ.7 .1 0 
Escleritis anterior no necrotizante nodular. 

Tratamiento 

1. AINE orales como flurbiprofeno 100 mg tres veces al día o 
meloxieam 7.5 mg tres vt.'Ccs al día como tnt1nmiento iniciaL 

2. La predniso lona oral 40-80 mg cada dfll puede ser necesa­
ria como tra tamiento a con o plazo en pacientes que prescnt lln 
resistencia o intolerancia a los AINE. 
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3. La terapia combinada con AINE y corticoides a do~ i s 

bajas puede se!' efectiva en los relmiva/l\ente pocos pacielllcs 
que 110 responden de forma adecuada al tratamiento con nin­
guno de los r.írmacos ~Ios . 

4. La inyección subconjuntival de co rt icoides con triamei­
nololla ucetónido (40 mglml) c.-; una ahcrnativa segura yefec­
livD. a 1:1 tenlpi:¡ sistémica pero sólo en la cllfermedmll/o 
ne("fOtiUIII/I· . 

Esc1eritis anterior necrotizante 
con inflamación 

Éstu es la forma más gr:J.ve y dolorosa de escleritis. Es bi lateml 
en e l 60% de los casos. aunque la afectación no es neeesaria­
men!c simu ltánea. La mayorra de los pacientes tiene una enfer­
medad vasc ular sistémica a<;QCiadu con una tasa de mort alidad 
del 25% al cabo de 5 años del inicio de la csclcrit is. El pronósti­
co visual también es malo. 

Signos clínicos 

l. La presenta ción es e l inicio grad ual de do lor y enrojeci­
miento loca lizudo. El dolor se hace grave y per~ i st ente y ~ 
irradia a la fre nte. las cejus o la mandlbula. Con frec uenc ia 
diticuha el sueño y responde mal a la analgesia. 

2. Signos (en orden cronológico) 
• Congestión del plexo vascular profundo (Fig. 7. 11 ). 
• Distors ión y oclusión de los vasos sangu íneos. con a¡Xlri­

ción de pl acns avascu lares (Fig. 7. 12). 

Fil. 7.11 
Congestión vascular profunda en una escleritis anterior 
necrotizante con inflamación. 

• La necros is cscleral ~e puede asociar con ulceración con­
junti\<al superpuesta (Fig. 7. 13). 

• 1..::1 necrosis se extiende gradualmente y puede unirse con 
OIras áreas llecróticas sep'lradas (Fig. 7. 14). 

• Dura mc la resolución aparece una coloración azulada debi­
d:1 al aumento de la visua lización de la úvea subyacente 
secundaria al adelgazamiento escleral (Fig. 7.15). 

Fig. 7.12 
Placa avascular en una esderitis anterior necrotizante 
con inflamación. (Cortesl~ de P.Wauon.) 

Fil. 7.13 
Pbca de necrosis escleral en una esclerltis antelÍCM" necrotiunte 
con Inflamación. 

FIl. 7.14 
Escleritis anterior necrotiunte avanuda con inflamación . 
(Cortes~ de P.'N.ltwn.) 



Fig.7.15 
Visualización uveal debida a adelgazamiento esderal 
en una esderitis ante rior necroti~ante con inflamaci6n resuelta. 

Complicaciones 

l . Puede existir formación de un estafiloma (Fig. 7.16). Y en 
ocasiones perform;ión. sec undariamente a adelgazamiento 
escleral grave. especialmente si la presión intraocular es ele­
vada. 

Estafiloma esd eral debido a esderitis anterior necrotizame 
avanzada con inflamaci6n. 

2. La uveítis anterior reneja la extensión de la innamación a 
la úvea en la enfermedad grave. La uveíti s a largo plazo puede 
dar lugar a catarata secundaria. glaucoma y edema macu lar. 
Por lo tanto, es importallle detectar y tratar la uvcítis de forma 
precoz. En general , el pronóstico es malo, con una incidencia 
elevada de afectación visuaL 

Tratamiento 

l. La prednisolona oral 60-1 20 mg cada día durante 2-3 días 
suele tener un efecto espectacu lar sobre la gravedad del dolor. 
que es un im port ante indicador de e nfer medad activa. La 
dosis se puedc reduú r seglÍn sea conveniente. 

Epie sclera y esclerótica 

2, Los agentes inmunos upresores (cic lofosfamida. aza ti o­
prina o cic.lospori na) pueden ser necesarios en los casos resis­
tentes a los corticoides. 

3. La terapia c ombinada (con bolos de metil predniso lona 
endovenosa 5(X)- I .(X)() mg y ciclofosfamida 500 mg) se reser­
va para la minoría de pacientes que no se curan con eltrata­
miento oral o que presentan necrosis escleral establecida. 

Escleritis anterior necrotizante 
sin inflamación 

También se conoce como esc leroma lacia perforante. y ocurre 
típicamente en mujeres con artri ti s reumalOide de larga duración 
y suele ser bilateraL 

l . Signos (en orden cronológico) 
• El cuadro es asintomático y empieza con placas necróticas 

amari llas en la esc lerótica normal no innamada. 
• Agrandamiento. extcnsión y coalescencia. 
• Progresivamente grandes áreas de la úvea subyacentc que­

dan exp uestas como result ado de l adelgaza miento de IrI 
esclerótica (Fi gs. 7 .17 Y 7 . 18). 

' '''''''oc"",,,'j, perforante precoz. 

Fig.7.18 
Escleromalacla perforante avanzada. 
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• Puede formarse un estafi loma (Fig. 7. 19), pero la perfora~ 
ción espontánea es rara. a menos que la presión int raocular 
esté elevada. 

2. No hay tratamiento efecti vo. 

FIg .. 
Estafiloma escleral en una escleromalacia perforante grave. 

Escleritis posterior 

La esc1erit is posteri or es poco frec uente y suele diagnosticarse 
equivocadamente porque puede presentarse con una variedad de 
hallazgos clínicos que se pueden confund ir con otros tras tornos 
infl amatorios y neoplásicos. Afecta a las mujere~ dos veces más 
que a los ho mbres. y un a tercera parte de los pacientes tie ne 
menos de 40 anos cuando se presenta la enfen nedad. Los pacien­
tes de más de SO anos de edad tienen un riesgo mayor de presen­
tar una enfenncdad sistémica asociada y de sufrir pérdida vi sual. 
En las dos terceras partes de los casos la afectación es uni laleral. 
No existe w rTclación entre los casos un ilaterales y bi lalerales y la 
enfe rmedad sistémica o la pérdida visual. En general, el pronósti­
co visual está conservado y aproximadamente una tercera parte 
de los paciemes presentan afectación visual en alguna medida. 

1. La presentación es vari able y depende dcl lugar exacto de 
la lesión . Los síntomas de presentilc ión más frecuentes son 
dolor y afectación visual. 

2. Signos 
a. Los signos externos incl uyen edema y congesti ón palpc­

bral. proptosis y oftalmoplejía. La escleritis anterior asocia­
da está presente aprox imadamente en un tercio de los casos. 

b. Los hallazgos del fondo de ojo incluyen tumefacción dcl 
disco óptico. edema macular. pli eg ues coroidcos (Fig. 
7.20). desprend imiento de ret ina ex udativo. desprendi­
mi ento coroideo an ular (Fi g. 7.2 1) Y exudación Iipíd ica 
subretiniana (Fig. 7.22). 

3. Exploraciones 
a. L1 ecografía mucstra cngrosamiento de la esclerótica poste­

rior con líquido en el espacio de Tenon que da lugar al carac­
tclÍslÍco signo en «T». El tallo de la T está formado por el ner­
vio óptico en su lado y la barra transversal por el espacio que 
contiene líquido por dcbajo del cspacio de Tcnon (Fig. 7.23). 

Fig.7.20 
Pl iegues coroideos en una escleri tis poster ior. 

Fig.7.21 
Desprendimiento de retina exudativo y desprendimiento 
coroideo en anillo en una esclerit is posterio r. 

Fig.7.22 
Exudación lipidica subretiniana en una escleritis posterior. 
(Corte,ía de P.Watson.) 



Fig.7.23 
Ecografia en una esclerit is posterior grave que muestra 
adelgazamiento escleral y liqu ido en el espacio bajo la cápsula 
de Tenon. 

h. La Te muestr" engros"mit":nto de la esderótiea posterior 
(Fig.7.24). 

4. El diagnóst ico diferencial incl uye neuriti s óptica. despren­
dimiento de relina regrnatógeno. tumoreoroideo. en fermedad 
inna matoria o lIlasa orbitaria. síndrome de derrame uveal. 
enfermedad de Harad" y linfo ma intraocu lar. 

5. El tratamiento en los pacientes anc ianos con enfermedad 
sistémica asoci"da se re" li7.a de la mi sma fo rm" que par" la 
escleritis anterior necmtiz"nte. Los pacientes jóvenes sin enfer­
medad sistémica asociada suelen responder bien a los AINE. 

Fig.1.24 
Te en una escleritis posterior derecha que muestra 
adelgazamiento escleral y proptosis leve . 

• Decoloración escleral 

Decoloración focal 

Suele verse anterior a las insercio nes de los músc ul os rectos 
anteriores y puede estar causada por lo s iguiente: 

Epiescle ra y e scle rótica 

l. Translucencia escleral senil. que se caracteriza por áreas 
ovales y de color verde oscuro (Fig. 7.25). 

Fig.7.25 
Translucencia escleral senil. 

2. La alca ptonu ria puede causar decoloración marrón-negra 
(oe ronosis) en las inserc iones de los múscul os rectos hori­
zontales y pigmentación de los pabellones auriculares. 

3. La hemoc ro matos is causa dccoloración herrumbrosa­
marrón. 

4. La minociclina sistémica puede causar colorac ión para­
Embica azul-gris. generalme nte más densa en el ¡írea inter­
palpebral. debido posiblemente a l"s propiedades fotosensibi­
lizantes del fármaco. Esto se puede llsociar con pigmentación 
de la piel. dientes, unas, mucosa. tiroides y huesos. 

5. Un cuerpo extraño metálico , si persis te largo 1iempo. 
puede produci r una tinción herrumbrosa. 

Decoloración difusa 

l. La decoloración amarilla está causada por la ictericia. 
2. La decoloración azul está causada por el adelgazamiento y la 

transparencia del colágeno esclcral con la vi sualización de la 
úvea subyacen1e (Fig. 7.26). Entre las causas importallles se 
encuentran 1" osteogénesis imperfecta 1ipos 1 y 2. el s índrome 
de Ehlers-Dan los (generalmente de tipo 6). el seudoxantoma 
elástico (ti po 2 dominante) y el síndrome de Turner. 

Fig.7.26 
Esclerótica azul. 
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• Introducción 

El cristalino es una estructura biconvexa, avascular y transparen­
te, indu ida en una cápsu la, una membrana basal secretada por el 
epi tel io de! cristalino . La cápsula. responsable de moldear e! 
contenido de! cristal ino durante la acomodación, es más gruesa 
en la zona ecuatorial y más delgada en el polo posterior del cris­
talino. Un anillo de fibras lOnularcs. que se in serta en la región 
ecuatorial. mantiene suspendido d cristali no del cuerpo ciliar. 
Una monocapa de epitelio cubre s610 la cápsul a anterior y el cris­
talino ecuatorial. Las cél ul as de la regi6n ecua torial muestran 
actividad mitót ica. Las nuevas cél ulas epite li ales formadas se 
alargan para for mar fibras . que pierden sus orgán ulos, lo que 
optimiza la transparcncia del crista lino. El contenido del crista­
lino está constit uido por e! núcleo. el centro compacto. que está 
rodeado por la corteza. Durante la vida se añaden continuamen­
te nuevas fi bras subcapsulares al cri stal ino. lo que hace que las 
capas más antiguas se vaya n com primiendo progres ivamente 
hacia el centro del mismo . De esta forma, e l cristali no crece, 
tanto en sentido ameroposterior como ecuatoriaL durante la vida. 
El cristal ino normal es transparente: cualquier opacidad congé­
nita o adquirida en la cápsu la o el contenido del cristal ino. inde­
pendientemente de su efecto sobre la visión. es una catarata. 

• Catarata adquirida 

Catarata relacionada con la edad 

Clasificación morfológica 

l. Catarata subcapsular 
a. La catarata suhcapmlar al/terior está situada directamen­

te por debajo de la cápsula del crista li no y se asocia con 
metaplasia fibrosa del epitelio de l cristalino (Fig. 8. ¡). 

Fig.8.1 
Catarata subcapsular anterior. 

Cristalino 

b. La catarata subcapsular posterior está si tuada justo enfrente 
de la cápsula posterior y se manifiesta con un aspecto vacuo­
lado. granular o parecido a una placa (Fig. 8.2). Dcbido a su 
localización en el punto nodal del ojo. una opacidad subcap­
sular posterior tiene un efecto más profundo sobre la visión 
que una catarata comparable nuclear o cortical. Los pacien­
tes sufren especialmente molestias en situaciones de miosis. 
como la producida por los destellos de los coches que se les 
acercan de fre llle y la luz solar brillante. La visión cercana 
también suele estar más afectada que la visión lejana. 

fig.8.2 
Catarata subcapsular posterior . 

2. La catarata nuclear empieza como una exageración del cam­
bio normal re lacionado con la edad que afecta al núcleo del 
cri stalino (Fig. 8.3). Suele asociarse con miopía como resul­
tado de un aumento del índice de refracción del núeleo del 
cristalino y también con una mayor alteración esférica. En 
consecuencia. algunos pacientes ancianos pueden ser capaces 
de leer de nuevo sin gafas (<<segunda visión de los ancianos»). 
La esc lerosis nuelear se caracterila en sus cstadios iniciales 
por un tono amarillento debido al depósito de pigmento uro· 
cr6m ico (Fig . 8.4). Cuando está avanzada. el núcleo aparece 

fig.8.J 
Catarata nuclear incipiente. 
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Fig.8.4 
Catarata nuclear moderada. 

Fig.8.5 
Catarata. nuclear brunescente, 

marrón (una catarata bn mcsccnlc) (H g. 8.5). Estas caUlr<l tas 
tienen una con .. h,tcnci a dura, lo cual es relevante desde el 
punto de ViSI:1 quinírgico. 

3. L:. calarala cortical puede "fcctar a la corteza anterior. IX'~­
tenor o ecuatorial. La~ opacidades empiezan como hendidu­
ras (Fig. 8.6) Y \'ac uo l a~ (Fig . 8.7) entre las fib ras del cri~Hl l i ­

no debido 11 hid ratación de la corteza. La opac ifi cación 
posterior da lugar a In formac ión de la ~ típicas opnci d ade~ 

c Ll ne iformc~ (e n forllla de cuil a) o en rad ios de bicic leta. a 
menu do inici almente en el cU::ldrante infcronasa1. Tanto la 
catara ta cortical como la ~ubcapsular son blancas con la ilu­
minación oblicua (Fig. 8.8) Y apa recen negras. recortadal> 
contra el rcnejo rojo. con la rc troiluminación (Fig. 8.9). 

4_ La ('::Itarata en árbol de Navida d . que es infrec uente, se 
cantcleriza por depós itos llamativos, policromáticos, como 
agujas. en la cort enl profunda y el núcleo que pueden 
ser so li t ar i o~ (Fig. 8. 10) o a~ociados con ot ras op¡tcidade" 
(Fig. 8. 1 1). 

Fig.8.6 
Hendiduras corticales. 

Fig, 8.7 
Vacuolas cort icales. 



Fig.8.9 
Catarata cortical vista con retroiluminaci6n. 

Fig.8.10 
Catarata en árbol de Navidad. 

Fig.8.11 
Catarata mixta cortical y en árbol de Navidad. 

Clasificación según la madurez 

l. Una catarata inmadura es aque lla en la que el cristalino es 
parcialmente opaco. 

Cristalino 

2. Una catarata madura es aq ue ll a en la que e l cri stalino es 
completamente opaco (Fig. 8.12) . 

Fig.8.12 
Catarata madura. 

l. Una catarata hipermadura es aq uella en la que la pérdida de 
agua ha dado lugar a la contracción de la calarata y a la apari ­
ción de arrugas en la cápsub anterior (Fig. 8.13). 

4. Una cmarata rnorgagniana es una catarata hipcrmadura en la 
que la li cuefacción IOtal de la corteza ha perm it ido que e l 
núcleo se hunda hacia abajo (Fig. H. 14). 

Fig. B.13 
Catarata hipermadura con arrugas en la cápsula anterior. 

Fig.B.14 
Catarata morgagniana. 
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Catarata presenil 

La cUl3rata presenil puede asoci3!"Se con las siguientes enfe rme­
dades : 

l . L., diabetes mellitus ( I'er Capitulo 20). 3demás de cau:.ar 
catar:lta. puede ak-ctar al índice de rcfmcción del cri:. ta lino y 
también a su amplitud de acomod:lC ión. 
a. Ln catar,!!;! diabética clásica es rara. La hipcrglucemia se 

relleja en una eifra elevada de glucosa en el humor acuoso. 
que difunde al interior del cris ta lino. Aqu{ la g luco~a es 
met:lbolizada por la aldosa reductasa en sorbito l. que se 
acumu la en el interior del cris ta lino. ocasionando una 
sobrehidratac ión osmót ica secundaria del contenido del 
crb talino. En el grado leve. esto puede nfectnf al índice de 
refm cc ión del c ristalino con la consiguiente nuctuución de 
In refra cción de forma pareja a la cifra pl asmát ica de glu­
co~a (hipcrglucemia que da lugar a miopía). Se producen 
vacuola .. líquidas corticales y posteriormente <;e desarro­
llan op:lcidadcs francas. L.'l cat:lml:1 di¡¡bética clásica eslá 
form nda por opac idnde~ cortica les corno copos de nieve 
(Fig. 8.15) en el dinbético joven. Esta catarata puede resol­
verse espontánenlllente o madurar en algunos días. 

Fig.8.15 
Catarata diabética en copo de nIeve. (Cortesía de A. helder J 

b. La cat arat a re!aciol/(ult, COII fa edad se produe~ de forma 
má~ precoz e n la diabet ~s mcl li tus. La~ opuci d ade~ nu­
cleares M:ln frecuenles y ti~nden a progresar r:1pid:unel1te. 

c. Se puede ob:.ervar unn pre.fbiopítt prematura debido:1 In 
nexibil idad reducida del cristal ino. 

2. Distrofia miotónica (\"I'r Capítulo 20). Aprox im:ldamcntc 
el 90% de lo~ pacientes pre~elltan opacidades i ridi~ce JHeS 

cort i cale~ IInas e inocuas. que ,1parccen en la tcn.:efll década 
de la vida y evolucionan a uníl catarata subcapsulnr posterior 
estrellada incnpacitnnte hacinla quinta década de la vida (Fig. 
8. l 6). En ocasiones. In catamla puede preceder a la di"lrolla 
miOló"ic:!. 

3. Dermatitis atópica (I'er Capílulo 20). Aprox imadamente 
el IO'h· de los pacicntc~ con dermatitis at6pica grave prc~cn -

Fig.8.16 
Catarata subcapsular posterior estrellada eo una distrofia 
miotónica vista con retroiluminación. 

tan cataralas entre la segunda y la cuarta décadas de la vida. 
Las op:lcidadcs suelen ser bilatcr;llcs y puooen m.:r.durar rápi­
damente. 
a. Es camcterístiea unn placa subcapsular anterior densa el' 

escudo que nrruga la c:1psula anterior (Fig. 8.17). 

Fil·8.'7 
Catarata subcapsular anterior en forma de escudo 
en una dermatitis atópica. 

b. También pueden ex isti r opacidades mbcapm!ares poste­
riores que se parecen a una cntarata complicada . 

4. 1.A1 neurofibromatosis tipo 2 (l'erCapílulo20) se asocia con 
opacidadc,o, :.ubcapsulures posteriorcl> o corticales po~teriorc.s . 

Catarata traumática 

Los I rauma ti ~ llloS son la eau ~a m:1 ~ frecuente de emarata unilate­
ral e ll JX'.rsollas jóvenes. Puedc c \tar causada p()r l()s siguientes 
tipol> de le.~ iones : 

l. Lci\ión penetrante directa dd cristalino (Fig. 8.18). 
2. La concusión puede d:l r lugar a ulla «impronta» del pigmen­

to de l iris sobre la cápsu la :lIIterior de l cris ta li no (anillo de 



Vossius) (Fig. 8.19). así como opacidades corticales notables 
con forma dc nor (catarata en roseta) (Fig. 8.20). 

3. El shock eléctrico y los rayos son causas raras. 
4. Radiaciones ionizantes de tumores ocul ares. 
S. La radiación infrarroja. si es intensa como en los soplado­

res de vi drio. puede causar raramente un a auténtica exfolia-

Fig.8.18 
Catarata causada por un traumatismo penetrante. 

Fig.8.19 
Anillo de Vossius debido a un traumatismo cerrado. 

Fig.8.20 
Catarata en forma de flor (en roseta) debida a traumatismo cerrado. 

Cristalino 

ción o des larninación de la cápsula ante rior del cristal ino en la 
que la parte superlicial de una cápsula engrosada se desprende 
de la capa más profunda y se extiende al inl erior de la cámara 
anterior. Este trastorno es di stinlo de la seudoexfoliación. en la 
que se deposila material fib ri lar sobre la superlic ie anterior del 
cristalino y otras estructuras oculares (va Capítulo 9) . 

Catarata inducida por fármacos 

l. Los corticoides. siSlém ico~ o tópicos. son cataralOgén icos. 
La s opacidades de l cristalino so n pri mero subcapsulares 
posteriores. y luego se afecla la región subcapsular anterior. 
La relación ell1re la dosis s istém ica semanal. la duraci6n de 
la admin istración, la dos is total y la formac ión de la calara­
la no está clara, aunque se cree que los pacientes que reciben 
menos de 10 mg de predn iso na (o equivalente) o aq ue ll os 
tratados durante menos de 4 años no se afec tan . Si bien se 
cree que los nifios pueden ser más suscepl ibles a los efectos 
eataralOgénicos de los conicoides sistémicos. la susceptibi­
lidad individual (genél ica) también puede ser importante . 
Por lo lanlo. se ha sugerido que hay que abandonar el con· 
ceplo de dosis segura . Los pacienles que p re~entan cambios 
en el cristalino deben reducir su dos ifi cación hasta un míni­
mo adecuado para con tro lar la e nfermedad de base y. s i es 
posi ble. hay que plantear ellratamietlto a días a llernos . Las 
opacidades precoces pueden regresar si se i 11Ierru mpe el lra­
la miento: por el contrario. puede produc irse la progresi6n a 
peS;Jr de la interrupci ón y hacer necesario cl tralamienlo qui ­
rúrgico. 

2. La clorpromazina puede causar el dep6~ito de grá nulos 
li nos. amari Ilo-grisáceos. est re l lado~ e inocuos en la cápsu la 
anlerior del cristalino de ntro del área pupi lar (Fi g . 8.2 1). 
También pueden exi s li r dep6sitos granu lare s difu sos en 
e l endotelio corneal y la eSlroma profunda. Tanto los depó­
sitos en el crislali no como los cornea les eslán re lac ionados 
con la dosis y suelen ser irreversib le s. A dosis muy altas 
(> 2.400 mg al día) eSle fá rmaco puede producir reti notoxi­
cidad (ver CapÍlulo 13) . 

Fig.8.21 
Depósitos anter iores en el cristalino por el uso prolongado 
de clorpromazina. 
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J. El bU5ulfano . un fármaco empleado en el tra tami ento de la 
leuccmia rnieloide crónic¡ •. puede causa.r opacidades del cris· 
lalino muy oca1'>ionnlmeme. 

4. La amiodaro na. un fárnlaco uti lizado p..1ra tra lar arritmias 
cardíacas, cau~a depósitos subcapsulares ant e rio re~ en el cris­
tali no sin consecuencias visua les en alrededor del 50% de los 
p,tcientes que reóben dosis moderadas o alta.; . También 
puede aparecer queratopatía.:-o remolino (¡'er Capílulo 5). 

5. El oro. que se emplea a wccs pamlTalar a (Xlcic lIICS con artri­
t is reumatoide. c:lUsa. aprox im:¡damcntc en e l 50% de los 
pacientes que han recibido tratamiento durante 3 años o m~ís. 

depósitos eapsulare~ anteriores en el cri stalino que son inocuos. 
6 . El aJopurinol. empleado ':-l1 el tr.uamiento de la hi,>crurice­

mia y la gota crónica. aume nta el riesgo de fomKlCión de eata­
r:.1I :¡ en los p;.cientes anei:mos. ~ i la dosis acumulada supera los 
400 g o la duración de la admini ~t rnción es superior:¡ 3 afios. 

Catarata secundaria 

Una catarata secundaria (complicada) se desarrolla e01l10 resul­
tado de alguna otra enfermedad ocu lar primaria . 

•. La uve ítis a nte r ior crónica e .. la causa más frecuente de 
c:.tarata secundaria. El hallaz.go más precoz e~ un brillo poli. 
cromático en el polo posterior del cris talino (Fig. 8.22). cuya 
progres ión puede detenerse. si se co ntrola la uve íti s. Si la 
intltl1nación persiste apartten opacidades subcapsulares ante­
riore:. y posleriores (Fig . 8.23) Y puede evoluciom.r a la 
madurez (Fig. 8.24). L;. opacificac ión del cristali no parece 
progresar más r:.'í pid:unente si ex i ~tcn si nequ ias posteriores. 

Fig. 8.22 
Opacidades subcapsulares posteriores en una uveitis anterior crónica 

2. El gla ucoma d e á ngu lo cerra do congestivo agud o se 
'lsocia con la formación subs iguiente de glllil kollifkd:.ell. que 
consiste en pequeñas opacidadeN subcnpsularcs o capsulares. 
bl llneo-gri sácells y anleriores e n la zona pupilar (Fig. 8.25). 
Corre:.ponden a infartos focales en el epitelio del crb lalino y 
son palOgno m6nicos de un g laucoma de á ngulo cerrado 
agudo anterior. 

Flg. 8.2] 
Catarata anterior y sinequias posteriores extensas en una uveltis 
anterior crónica. 

Fig. 8.14 
Catarata madura y sinequias posteriores en una uveftls anterior 
crónica. 

Fig. 8.15 
Catarata capsular anterior después de un glaucoma de tingulo 
cerrado agudo (gIoukomfJedt.en). 



3. La miopía alta (patológica) suele :lwcin~ con opacid;ldes 
subcapsul ares posteriores del cristalino nsí como con el desa· 
rro llo precoz de esclerosis nuclear. que irónicamente pueden 
incrementar el error de refracciÓn miópico. Sin embargo. la 
miopía simple no se :1.'>OCia con la formación de C:ltarata. 

4. Las distrofias he reditarias del fondo de ojo C0 l110 re tini­
t.is pigmentaria, amuurosis congénita de Lcbcr, atrofia gyrtlw 

y síndrome de Wugner. pueden asociarse con opacidades sub­
capsulares posteriores de l cri stalino (vel'Clpítulo 15 ). La 
cirugía de las cataralns puede mejorar en ocasiones la agude­
za visual incluso en presencia de call1bio~ ret inianos graves. 

• Tratamiento 
de la catarata 
relacionada con la edad 

Introducción 

Indicaciones de la cirugía 

l. La mejoria visual es con diferencia la princip,ll indicación de 
la cirugía de la catarata. aunque los requisitos varían de unn 
persona l . otrll. La cirugía está indicada sólo y cuando la calafll­
ta alcanza un grado sulicientc P¡lfll causar dilicultades pam la 
rea li lación de las uctividlldes diarias esencialc. ... Si el paciente 
desea conducir o mnntener una oc upación determinada. una 
funci6n visual por debajo de los valores requeridos legalme nte 
puede indicar la nece~idad de cinlgía de la catllrata. 

2. Las indicaciones medicas son a(lucltas en que la presencia 
de una calamla ak"Cla de forma ad\'ersa a la !>alud del ojo. por 
eje mplo g laucoma f:.colítico o glaucom,. f,.comÓrfico (rer 
Capítu lo 9). Puede M!r necesaria la cirugfa de la calarala p:lrn 
mejorar la transp,jrencia de los med¡o~ oculares en el contex­
to de patol ogía del fondo de ojo (p. ej .. retinopatía diabéticll) 
que requ iere monitorizac ión o trntamiento con fotocoagulll­
ción con láser. 

3, Las ind icacione s cosmé ticas son raras. como llqucllas en 
la~ que una calarata madura en un ojo ciego por otro moti\'O 
M! retira paTlt recuperll r unll pupila negr¡¡ . 

Evaluación preoperotoria 

Además de una cxploradón física gcneml. un paciente que debe 
someterse a cirugía de Ulla catarata nceesita UII examen oftalmo­
lógico detallado y adecuado, prestando una atención especial a 
lo siguiente: 

l . Cover t est. U na helerOlropía puede indicar ambl iopía. que 
tiene un pronóstico visua l reservado. o la pos ib ilidad de 
diplopía si mejora la v i ~ión . 

2. Respu estas pupilares. Una call1ratn nunca prod uce un 
defecto pupil:lr :.rerente. por lo que su presencia implica 1:1 
cx i ~tenc i a de patología adicionlll. que puede innui r en el 
resultado visual fina1. 

Cristalino 

3. Anexos ocula res . Dacriocistitis. blefari tis, conj unt ivitis 
crónica. lllgofwlmos. ectropión. ent ropi6n y anomalflls de la 
películ a de lágrim as pueden predisponer a endoft almi tis y 
requieren un tratamiento prcoperntorio efectivo. 

4. Córnea. Un arco seni l ¡¡mplio u opacidades dc I¡¡ cstroma pue· 
den perjudicar un bucn resultado quirúrgico. Una CÓI"nc:l gUIll/' 

m indic¡l disfunción endotc\ial y la consiguiente vulner..tbilidad 
a la rJcscompensaei6n secundaria al traumatismo opemtorio. 

5, Segmento anterior. Una cámara tlnterior poco profunda 
puede hacer que la cirugía de la catarata sell difíci1. La seudo· 
exfoliación illdic:l la existencia dc una zónu la débi1. con la 
posibilidad de problemas durante la intervención. Una pupil:1 
que se di lata escaSlunenle puede hacer que la cirugía sea difl· 
cil. La ident ificaci6n de estas alterllciones indica el empleo 
preoperatorio intensivo de gotas midriát icas o un ensancha­
miento pl anificado de la pupila ¿Intes de la capsulorrex is. Un 
rellejo rojo escaso compromete la rea lización de una buena 
capsulorrexis. Esto puede solucionarse tiñendo la cápsula eon 
un eolomnlC como el azul tripán. 

6. Cristalino . El tipo de catarat¿. es importante. Las cataratas 
nuc\eare~ tienden a ser duros y necesi tan más potenc ia en la 
f¡tcoem ulsi fi cac ión. mient ras que las cataratas cort icales y 
sulx:onicales tienden a ser más b l anda~. 

7. Presión intraocula r . Hay que detectar la presencia de cuul · 
quier glaucoma o hipenensi6n ocular. 

8. Fondo de ojo . Identifi cación de la patologíll del fondo de 
ojo. como degencnlci6n macular relacionada con la edad, que 
puede afectar al resultado visual. 

Siometría 

La extirpación quirúrgica del cristalino reducc aproximadamente 
en 20 O el siste l11ll de refracción del ojo. El ojo afáquico es hiper­
métrope: por lo tanto. la cirugía mooema de la catarata supone la 
implantación dc una lente intraocular (LlO). ideal mente en 1:1 
misma localit.:lción que el cristali no extirpado quirurgicmnente. 
La biornctlÍa permite el cálculo de la poteneinde Ill1cnte<lue pro· 
bablemente va u du!" lugar a emetropía o. de fo rma alternati va. un 
error de refracción post operatorio deseado. En su fonna más sim· 
pie. la biometría incl uye dos parámetros oculurcs; (a) qJI (' rt/WI//('­

Ida (la curvatura de la superficie come,.1 anterior I los meridianos 
más abrupto y más pluno]. expresada en dioptlÍas o milímetros de 
radio de eurvaturJ) y (b) IOllgilu(j (Ixio/ (la dimensión anteropos· 
rerior del ojo en milíllletros, medida en una ecografía A). 

l. Fórmula SRK. Q ui zá es 1ll f6rmu la matemática Illás uti lit..;l ­
da para elllcular la potencia de la LI D. Fue desarro l1:ldll por 
Sanders. Retzlaffy Kraff. )' afi rma que 1> = A -2.5L - Q,9K 
• P e!> la polencia dc la lente neceSllria para generar emetro­

píll postopcralOria. 
• A cs la eonstanteA. que "aríll (entre 11 4 y 11 9) con las dife-

rentes Ll O. 
• L es la longitud axial en milímetros . 
• K es la lectura prOlncdio de la qucratometrí .. en dioptrfas. 
I-Iay muchas otms fórmulas que incorpoTl.lIl parámet.fOs adi· 
cionales. como 1:1 profu ndidl.d de la cámam anterior. y se han 
desarrollado factores individuales de l cirujano pam optimi"ar 
la exactitud de la predicción preopcratoria. 
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2. Refracción postoperatoria. La emetropía es q uizá la 
refracción po~ toperatoria idea l. siendo necesarias las gafas 
sólo para el tnl bajo de cerca (ya que una LlO no puede aco­
modar). En la práctica. la mayoría de los cirujanos busca un 
pequ eño grado de miopía (aproxim adamente 0.25 D) para 
wrregir un posible error en la biometría. Esto se debe a que es 
aceptable un ligero grado de miopía en la mayoría de los 
pacientes. e incluso puede resultar ventajosa. mientras que la 
hipermetropía postoperatoria. quc requiere gafas para ver con 
nit idez a cualqu ier di stanci a. se tolera mal. La planificación 
de la refracción postoperatoria también debe tener en cuenta 
el otro ojo. Si el otro ojo tiene una visión clara con un error de 
refr<leción impOltante y no es probable que necesite cirugía. 
debe buscarse una refracción postoperatoria a 2 D del otro ojo 
para evitar problemas con la coordi nación binocular. 

Anestesia 

La evidencia del benefi cio de la anestesia local (A L) sobre la 
<l nestesia general (AG) para la mayoría de los pro¡;edimientos 
int raoculares es escasa. La elección suele est¡lr determinada por 
las preferencias del paciente y el criteri o clínico del equi po qui ­
rúrgico. La cirugía ambu latoria de la catarata bajo AL es segura 
y suel e sc r preferida por los pacientes y e l persona l méd ico. 
Supone unos benelicios económicos importantes y es la opción 
de elección. 

l. El bloqueo retrobulbar se realiza cn e l interior del cono 
mu sc ul ar s ituado por detrás de l g lobo oc ular y cerca del 
gang li o ciliar con una aguja de 38 mm . Tambi én prod uce 
aci nes ia . de forma que los movimientos ocu lares están en 
gran p<lrte disminuidos o e li minados. La inyección re tro­
bulbar requ iere un a habilidad y una ex perienc ia considera­
bles. y en ocasiones se asocia co n graves com pli caci ones 
como hemorrag ia orbitari a. penetración en el globo ocular, 
inyecc ión intravascular. lesión del nervio ópt ico y anestesia 
dc l tronco cerebr<ll. Los problemas trans it orios son ptosis y 
diplopía. La anesh:sia retrobu lbar suele requerir un bloqueo 
facia l separado para paralizar el músc ul o o rbicul ar de los 
ojos. 

2. El bloqueo peribulbar se realiza a través de la piel o la con­
juntiva con una aguja de 25 mm . Se necesita más de una 
inyección y un volumen mayor de agente anestésico en com­
parac ión con e l bloqueo retrobulbar. La aguja cs más corta. 
por lo que cl riesgo de anestes ia del tronco cerebral se reduce, 
aunque pueden existir hemorragia y penetración ocu lar. 

3. El bloqueo parabulbar (por debajo de la capsula de 
Tenon) implica la introducción de una cánul a roma a través 
de una incisión en la conjunti va y la cápsul a de Tenon a 5 mm 
del limbo y a Jo largo del esp<lcio situado por deb¡uode la cáp­
sula de Tenon . El anestésico se inyecta más allá del ecuador 
del globo ocular. Aunque la ane.slesi<l es buena y l a~ com pli­
caciones míni mas. la aci nesia es variab le. 

4. La anestesia tópica en el interior de la cámara supone 
una anestesia inic ial de la superficie con gotas o ge l (proxi­
metaeaína al 0.5%. lidocaína <114 01- ). que puede potenciarse 
co n la inyección o in fusión intracamera l de l anestésico s in 
con~ervante y diluido. 

Lentes intraoculares 

Aspectos básicos 

1. Colocación . Una LlO consta de la óptica (el e lemento 
ret"ractante central) y las prolong<lciones. que están en contac­
to con l<ls estructuras ocu lares (saco capsular. surco ciliar o 
ángu lo camerular) , 10 que pe rm ite una pos ición (centrado) 
óptima y estable de l<l óptica . La cirugía modern<l de la cata­
rata. con conservación del saco capsu lar. permite colocar la 
LlO en su loca li zación ideal (e n el saco). Sin embargo. la 
cirugía complicad<l. con rotura de la cápsu la posterior. puede 
necesitar un<l colocación a!tentativa de la LlO. en la cámara 
posterior (con las prolongaciones en el surco cil iar) o en la 
cámara antcrior con las prolongaciones apoyadas en el ángu­
lo de la cámara. Esta última se denomina LlO-CA. al contra­
rio de las dos <Interiores, que son LlO-CP. 

2. Los disei'ios son numerosos y siguen evol ucio nando. Las 
lentes puede n ser ríg id as o pl egables . Una L10 rígida 
requiere un a incisión mayor que el d iáme tro de la óptica. 
habi tualmente de 5-6.6 mm , para su inserción. Si n embargo. 
una LlO plegable puede dob larse con unas pinzas o cargar­
se en un siste ma de inyección/ad ministración e insertarse a 
través de una incisión mucho más pequeña. general mente de 
2.5-3 mm. Las prolongaciones están hechas de polimetilme­
tac rilato (PMMA). po li propileno (Prolene) o po li amida. y 
puede n ser en forma de asas o placas. En una LlO de una 
pieza las prolongaciones y la ópt ica están hechas de l mismo 
materia l y no tie nen uniones: un a LlO de tres piezas se 
caracteri za por tener la ópt ica y las prolongaciones de dife­
rentes matcriales. que necesariame nte deben eSI<lr un idos 
entre sí. Las ópticas pueden ser de distintos tamafios y for­
ma s. Las LlO convenc ion ales so n mo nofoca les . aun que 
tambi é n existe n diseños mu ll ifoca les quc permiten una 
visión clara a diferentes distancias. 

3. Las L10 rígidas están hecha~ completamente con PMMA. 
La composición del PMMA varíadepcndiendo del proceso de 
fabricm:i6n. El mok\<.:auo por compresión y el eorle por lorno 
de las LlO req ui ere un PMMA dc e levado peso molecular. 
mientras que las lentes con moldeado por inyección necesitan 
un PMMA co n peso molecu lar más bajo. Las L10 rígidas 
mode rn as so n de un a so la pi eza para favorece r la máxim3 
estabilidad y fijación . 

4. Las lIO plegables están hechas dc los siguicntes materiales: 
a. Las LlO de silicQ/lu. con prolo n gac i onc~ en asa dc una 

pieza o con prolongacioncs cn placa de tres piezas. se aso­
cian con tasas más bajas de opacilicación capsular poste­
rior que las lentes de PMMA . 

b. Las LlO ucrflica.~. cn un a o tres piezas. pueden ser hidro­
fób icas (contenido en agua < 1%) o hidrofílicas (conteni­
do en agua del 18-35%). Determinadas LlO acrílicas inhi­
ben la opac ilicación de la cáp~ul ¡¡ posterior. 

c. Las LJO de hidrogel son s im ilares a las LlO acríl icas 
hidrofílicas. tienen un elevado contenido en agua (38%) y 
cstán disponibles sólo en diseños de tres piezas. 

d. Las LlO deco!ámero. hechas con una mezcla de colágeno 
e hidrogeL se han int roducido recientemente. 



Cirugía de la catarata 

Principios 

l. Lol extracción ext r acapsular de la catarata (EECC) 
requiere un" incisión IfmbiC>l rela tiv<lmente gr>lnde (8 a 
10 mm) a través de la cual se extrae elmk leo de l cristalino y 
se aspira la materia conical. dejando detrás una cápsula pos­
terior intacta. Después se inl>crla la LlO. 

2. La facoemu lsificación se ha conven ido e n el método de 
elección de extr..lcción de la catarota durante la últirnll década. 
Una pequeña aguja hueca. general mente de titanio. unida II un 
cabezal que contiene un cristal piezoe léctrico. vibra longitu­
dinal mente a frec ucnci:ls ullms6n icas. El extremo se :lplic:l al 
núcleo del c ristalino. se produce una cavitación cn el cxtremo 
¡¡ medida que el núcleo es emulsiticado, y un sistema de irri · 
gac i6n/a~ p i r<l c ión reti ra e~ te material e lllul sion:ldo de l ojo. 
Después se insert:l (si está doblada) o se inyecta la LID a Ira­
vé~ de una incisión Illucho más pequeña que en la EECC. La 
incisión lllás pequena hace que la intervención sea más segu· 
ra. ya <Iue se evita la descompresión del ojo: eslO reduce la 
incidencill de complic<lciom:s opermori:.s como hemorragia 
~upracoroidea. aplanamiento de la cámll ra anterior y prolapso 
vít reo cn caso de rotura de la cápsula posterior. Ade más. el 
procedimiento se asoc ia con un astigmatismo postoperatorio 
pequeílo y una estabilización precoz de 13 refmcc ión (habi­
tu~ l llle n te en 3 semanas). Los problemas postoperatorios rela­
cionados con la herida. como e l prolapso del iris. cas i se han 
eli mi nado. 

Técnica de extracción extrocapsular 

1. Se realiza um. incisión vertical c ircunferencial de espesor 
pareial en la córnea clara periférica en cl limbo y se entra en 
la cámara anterior con un cuchiJle le. 

2. Se inyecta una sustanc ia viscoc l(is tica como hi al uronato 
sód ico o hidroxi meti lpropi lce lulosa en 1,. d mara anterior. 
Esto mantiene la cámara y protege el endotel io corneal. 

3. Se introduce e l cistítomo en la dimara anterior y se hacen 
nllíltiplcs cortes pequeños radi ales en la cápsula anterior en 
lo~ 360 0 de la circun ferenci a (Fig. 8.26a). Estos cortes se 
unen después para CTC:lf una capsulotomía «en abrelatas». De 
forma alternativa se pu(."<!e realizar una capsulorrcxis. lo que 
SU1>onc hacer un desgarro circular controlado en la cápsula. 

4. Se completa la incisión de grosor parciallímbica con tijcras 
(Fig.8.26b). 

5. Lot hidrodisccc ión se lleva a cabo med iante la inyección de 
Sllero sali no bala nceado (BSS) con una cánul a especi al de 
pun ta roma (Rycroft ) ent re el borde de la d psul a y la corte· 
l.:! periférica del cristalino con el fin de liberar la materi a del 
c ri~t a1ino del saco capsular. 

6. Se exprime el núcleo mediante presión alterna tivamente e,n 
el limbo superior e infcrior (Fig. 8.26c) o manipulándolo con 
una sonda. 

7. El extre mo de la cánula de infu l>ión·aspiración se introduce 
en la cámara anterior y se pas,. por debajo del ir is a las 
6 horas. Al act ivar e l mecanismo de Succión se absorben 
bandas de COrteZl. (Fig. 8.26d). 

Cristalino 

8. De~pués se arrastfl] la cortel .... 'l hacia el centro y se aspira bajo 
visuali7A'lCión diri .. "Cta. Esta maniobra se repite secuencialmcnte 
h:lsta la eliminación de toda la corteza. Es imporl:lnte no aspi­
rar inóldvertidamente la cápsu la posterior porque esto puede 
causar su rotura. dando lug<lr u numerosas complicuciones. Un 
signo de aspiración de la cápsula es la aparición de fin us lineas 
bien delimi tadas que irradian desde el punto de aspiración (Fig. 
8.26c). Hay que finalizar la aspiración inmediatamente y acti­
var el reflujo de líquido p..1ra wl!,lr la cápsula. 

9. Si es necesario. se puede limpiar 1,. cápsula posterior para 
e lim inar cua lqu ier peq ucñll placa subcapsular res id ual 
(Fig. 8.26D. 

Fi,_ 8.26 
Extracd6n extracap$ular de catarata (ver texto). 

10. Se inyecta lllla sustancia \l i scoclá~ t icll e n el saco capsular 
para faci li ta r la inserción poste rior de la LID (Fig. 8.27:.). 

11 . Se sujeta la LID con unas pi n¡:as por la óptica y su superticic 
¡ulterior se recubre con sus1ancia viscoclástica (Fig. 8.27b). 

12. La primera prolongación se ¡nsena a través de los labio~ de 
In ind sión y se pasa por debajo de 1 .. cápsula del c ristalino a 
IlIs 6 horas (Fig. 8.27c). 

13. El extremo de la prolongac ión superior se sujeta con unas 
pinzas y se introduce en la c6m:lrll :Ulterior (Fig. 8.27d). A 
medid'l que el polo supe rior de 1:1 prolongación se aleja del 
borde de la pupila. se rea liza la pronación de su brazo par:¡ 
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asegurarse que al libcrar la prolongación ~c abrirá bajo el iri s 
y no fuera de la lllcb ión . 

NE: Ambas prolongaciones deben colocarse preferente­
mente en el saco capsular (Fig. 8.27e, abajo) en vez de en el 
surco cil iar (Fig. 8.27e, arriba). 

14 . La UO se fija en posición horizontal encajando los orificios­
guía con un gancho cspcciu l (Fig. 8.271). 

15. La pupi la se contrae inyectando acetilcoli na en la cámara 
anterior. se aspira la sustancia viscoe lás t ica y se sutura la 
im:isión. 

Fig.8.27 
Extracción extracapsular de catarata (ver textO). 

Facoemulsificación 

La técnica está cnmbiando constantemente y hay muchas varia­
ciones. Las etapas básicas de una técnica clásica (<<divide y ven­
cerás» (;uatro cuadrantes) son las siguientes: 

l . Se rea liza una inc isión en ¡únel de autocierre en la cámara 
anterior. Esto puede hacerse en la córnea periférica da ra. 

N"F 

1 
preferi blemente temporal. o a través de una incisión esclcral 
en tlíne l. generalmente superior. 

2. Se inyecta una sustancia viscoclástica cn la cámara anterior. 
3. Se efectúa una segunda incisión (de servicio) en la córnea 

peri férica clara. en ángulo recto con la primera incisión. 
4. Se real iza una capsulorrexis continu a (Fig. 8 .28a). 
5. Se lleva a cabo una hidrodisección para movilizar e l núcleo 

(Fi g. 8.28b). Se puede observar una «onda de líquido» ret ro­
cort ical sobre el reflejo rojo. lo que indica que la hidrodisec­
ción es completa. 

ó. El «mode!ado» del núcleo se realiza con una cánu la especial 
para crear un SUf(;O. Se rala e! Illícleo con un segundo instru­
mento introducido a través de la segunda incisión , y se efec­
túa un scgundo surco que fOfma un ángulo rec to con el pri­
mero (Fig. 8.28c). 

7. La cánu la y e l segundo in strumento se colocan en los lados 
opuestos del surco nuclear. 

8. El núc leo se rompe en la base de l surco aplicando fuerza en 
sentidos opuestos (Fig. 8.28d). 

9 . El núcleo se rota 90" y se rompe a través del segundo surco 
de la misma forma. 

10. Cada cuadrante del núc leo se fragmenta. se ernu lsifica y se 
aspira (Fig . 8.28e). 

11 . Lns restos de la corteza sc aspi ran (Fig. 8.281). 
12. Se inyecta mate rial viscnc láslÍcn dentro de! saco capsu lar. 
13 . Se amplía la incisión. si es preciso. y se inserta la LlO. 

Fig.8.28 
Facoemuls ificación (\ler texto). 

I 



14. Se aspira la sUSWnci:1 vi~coelá~ t ica . 

15. Normalmente, Ij herida se cura ~ i n precisar sutura. 

Complicaciones operatorias 

Rotura de la cápsula posterior 

La ro turj de la cáp~u l a po~ t erior es potencia lmen te grave porque 
puede acol1l paiinr~e por pérdida de vhreo, Illigr:tción posterio r de 
materia l de l criswlino y raramente hemorrugia expu lsiva. La., 
complicaciones a largo pla.w de la pérdida de vhrco. e:.pcc ial­
mell1e si no se mua ad .. :cuad:unente. son dc.wi:lción de la pupil:l. 
uveítis, comaclO vít reo. s índrome de la mecha vítrea. g laucoma 
~ec undar!o , luxac ión poste rior de la LID. de~prendimiento de 
relina y edema macul:lr ci sto ide crónico. 

l. Signos 
• Profundi lA"le ión fl'pentina de la cámara anterior y d ilatac ión 

pupilar momentánea. 
• El míclco se cae y no o;e dirigirá hacia el extremo de la cánula. 
• Se puede a~pira r vítreo en el inte rior de la cánula. 
• Se puede ver d irectamen te el desgarro de la dpsula o e l 

vítreo. 
2. El tratamiento depcnde del mome nto del proccdimiento en 

el que tiene lugar el dcsgarro. la magnit ud del mismo y la pre­
!>Cneia o ausencia de prol¡¡pso del vítreo . Los princ ipios gene· 
rales del tr,:¡ tamiento w n los siguie lUc!-: 
a. Se puedc inyec tar un a susw ncia viseoclástica por de tnh 

del materia l del núcleo con el obj e t ivo de exprim irlo a l 
interio r de la cámara amerio r y prevenir además In hcrnia­
ción ante rior del vítreo. 

b. Se desliza una lente por detrá!>. de lo!> fragmentos del c ri ~ ­

ta lino par:! cubrir el defecto de la cáp~u la. 

c. Los fragme ntos del cris ta li no son exprimidos mediante 
viscocxprcsión o ~on rctir:!do~ con la cánula de facocmu l­
siticación. 

d. Hay que c limi nélr todo el vítreo de la cámara anterior y In 
herida co n un vitrcctomo. 

e. Hay (Iue lOmar una dccisión re:.pecto a !> i implantar o no 
una LID de acuerdo con los ~ igu ien te~ criterios: 
• S i existe un:1 pérd ida imponante de mate rial dd criqa li­

no en el interior de la cavidad vft rea. no M: debe implan. 
tar una LlO. ya que puede compl"Ollle tcr la visua lización 
del fondo de ojo. vital para la vitrectom ía con éxilO de In 
pars plana ( 1'('/' lIlá~ adelant e). La im pl antaci ón de la 
LID se puede real iraren e l momento de la vitrectoll1 ía. 

• Un d í'sgarro capsula r poste rio r mu y peq ue iio puede 
pt'rmitir uml implantación cuidadosa en e l saco de una 
L1D-Cl'. 

• Un desgarro grande puede permitir .1 (111 la fijac ión en e l 
surcu c iliar de una LlO-CP con la 6ptica capturada en la 
bolslI cap~u l a r. c ' pecialme llK' ,i la capsulorrcxis anterior 
está intacta . 

• El soporte cap:.u lar insuficiente puede neces itar que la 
LID se suture al surco o. de forma alle rnat iva, que ~e 
implante una LID-CA con ayuda de un deslizador (Fig. 
8.29). Sin embargo. las L1 0 -CA :.c n~ocian con un mayor 
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Fig.8.29 
Inserción de una lente intraocular en la c.imara anterior. 

riesgo de complicaciones incluyendo queratopatía bullo­
.'>11. hi l)Cma. pliegue del iri !>. e irregularidades pup i larc~ . 

NB: Las condiciones pueden no ser {¡¡yorables para la c.olo­
cación correc.ta de una LlO-CA. Puede ser más seguro no 
practicar la implantación de la lente y considerar la rehabil ita­
ción yisual con una lente de contacto o una implantación 
secundaria de una UO en una fecha posterior. 

Pérdida posterior de fragmentos de cristalino 

L¡¡ migración de los fragmento~ del matl!rial delcrisHllino a la 
cavidad vít rea (Fig. 8.30) después de In dchi .'>Ccnci a zonu lar o la 
ro tura de la cáp~ul a posterio r es unu complicación ra ra pero 
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puede ser grave porque puede dar lugar a glaucoma. uvcítís cfÓni­
<:a. desprendimiento de reti na y edema macular cistoidc crónico. 
8 ta complicación se asocia con más frecuencia con la facocmu l­
sifi cación quc con la EECC. 1 nicialrnente. se de~ tratar cualquier 
uveítis o aumen!O de la presión intraocul ar. Después el paciente 
debe derivarse a un cirujano vitreorretiniano para la extirpación de 
los fragmentos nucleares mediante vit rectornía vía par.; plana. 

l. El momento de la cirugía es discutido. Algunos autores 
sugieren la ret irada de los fragmentos durante la primera sema­
na ya que la retirada más tarde se a~ocia con un resu ltado visual 
peor. Otros recom iendan que la cirugía se demore durante 2 a 
3 semanas siempre que se controlen médicamente la uveítis y el 
aumento de la presión intraocular. Esto permite que el material 
del cristalino esté hidratado y sea más hlando. lo que faci lita su 
re tirada t<tn sólo w n un vitreetomo (ver más adelante). 

2. Ln técnica quirúrgica supone real izar una vitrectomía vía 
pars pl ana y la ret irada de los fragmentos nu cleares eon un 
vitrectorno. Los fragmentos nucleares duros son alejados de 
la retina con líqui dos pesados (como pcrn uorocarbonos) y 
después son ernu lsifieados con el fra gmntomo en la cav idad 
vítrea media o son ext raídos mediante una incisión corneal o 
un saco eseleraL Un método alternntivo de retirar el mmeria l 
nuclear duro supone triturarlo entre la sonda de iluminación y 
el vi trectomo y después «se inlroducede forma forza da» en el 
interior del pun!O de corte. 

Luxación posterior de la lente intraocular 

La luxación de una Llo-c r en la cavidad vítrea relleja una implan. 
tación inadccuada y es rara. aunque grave. Si se deja la LlO puede 
dar lugar a hemorragia vítrea. desprendimiento de retina. uveíti s y 
edema macular cislOide crónico. El tratamiento supone una vitrec­
tomía vía paJ1; plana con eliminación. recolocación o cambio de la 
LID. Si ex iste un soporte capsular adecuado se puede recolocar la 
misma LlOen el surco ci liar. Un soponecapsular inadccuado per· 
mite las siguientes alternativas: (a) retirada de la LID y dejare! ojo 
afáquico. (b) re tirada de la LID y sustitución de la misma por una 
UD·CP. (c) fijación escleral de la LID e;o;istente con una sutura no 
absorbible y (d) empleo de una UD fijada en el iris. 

Hemorragia supracoroidea 

Es un gran sangrado en el espacio supraaracnoideo que puede 
dar lugar a la expulsión de l CO!1len ido intraocular (hemorrag ia 
expulsiva) o la yuxtaposición de las superficies retinianas. Es 
una complicación temible pero rara y mucho mcnos frecuen tecn 
la facoc mulsificación. La fuente del sangrado es una rotura de la 
arteri a ciliar postcrior larga o corta. Aunque la causa exacta se 
desconoce. los fac tores que contribuyen a e lla son la edad avan­
zada. el glaucoma. el aumento del eje axi al. la enfermedad car­
diovascu lar y la pérdida vítrea. 

1. Signos (en orden cronológ ico) 
• Hinchazón progresiva de la cámara anterior, presión inlra­

ocul ar aumcntada y prolapso del iris. 
• Extrusión del vít reo. pérdida del renejo rojo y aparición de 

un ahultamiento oscuro por detrás de la pupila. 

• En casos muy graves todo el conten ido intraocular puede 
ser ex pulsado a través de la incis ión. 

2. El tratamiento inmediato es el cierre de la incisión. Aun­
que se ha propuesto la ese!erotomía posterior. ésta puede en 
real idad exacerbar cl sangnldo y dar lugar a un círcu lo vicio· 
so y a la pérdida del ojo. Después de la operación. el paciente 
dcbería tra tarse con corticoides tópicos y sisté mi<:os para 
reducir la in namación intraocu lar. 

3. Tratamiento posterior 
a. Hay que emp lear la ecografía par;) va lorar la gravedad 

(Fig. 8.3 1) . 
b. La cirugía se lleva a cabo entre 7 y 14 días más tarde. tras la 

licuefacción del coágulo sanguíneo. Supone el drenaje de la 
sangre. seguido de una vit rectomía de la pars plana e inter­
cambio aire. líquido (Fig. 8.32). Aunque el pronóstico visual 
es grave. la visión útil puede salvarse en algunos casos. 

Fig. 8.]1 
Ecografía que muestra una gran hemorragia supracoroidea. 

Fig.8.32 
In tercambio de ai re· líquido después de una vitreccomía 
por hemorragia expulsiva. 



Endoftalmitis postoperatoria aguda 

Causas 

La endortalmili s aguda es una complicación pOlencialmemc 
devasladom (Iue ocurre en cerca de 1: 1.000 casos. 

l. Los agentes causa les. en orden de frecuencia. son cSlafi lo­
cocos coagulasa negll ti vos (p. ej ., SlrIphylocOCCIIJ ('pid(,/"/IIi­

dis) . otros microorganismos gramposit ivo~ (p. ej., Slap/¡ylo · 

caccus aurell.~) y microorganismos gra mnegal ivos (p . ej .. 
Pselldomollas sp. y Protells sp.). 

2. La fuente d e contagio. en la mayorla de los casos. no se 
puede identificar con certe7..a. Se cree que la nora bacleriaml 
externa de los párpados. la conjunti va y los conductos del dre­
naje lagrimal del propio pac iente son los responsables con más 
frecue ncia. Ol ra~ posibles fuenles de infección son las ~o l u ­

d ones y los inSlrumcntos contaminados. y la f1on!. ambiental 
que incluye In del propio cimjano y el personal de quirófnno. 

Prevención 

A pesar de nUl11Croso~ eSludios, todav la no se ha establec ido 
la pro fi la;o; is óptima. Las sigu ientes med idas pueden ser benefi ­
ciosas: 

l. El tratamie nto a ntes de la cirugía de ¡ns infecciones pre· 
ex iste ntes como blefaril is eSlafil ocócica. conj unt ivitis. 
dacrioc isti tis O infecciones de la órbila contralateral en 
pacientes con prótesis ocul ares (Fig. 8.33). 

Fil. 8.33 
Cuenca izquierda infectada de un oio artific ial. 

2. IIll>ti lación preoperatoria de povidona yodada de la siguien­
le forma: 
a. Una solución a15% se prcpar.t diluyendo la solución acuo­

sa comercial al 10% que se emplea para la antisepsia cutá­
nea en una mezc la equilibrnda 1: 1 con suero salino. 

b. Se instil an dos gotas de la solución diluida en el saco eon­
juntival antes de la cirugía (Fi g. 8.34) Y !oC manipulan sua­
vemente los párpados para di~tribujr la .\Iolución sobre la 
superficie ocular. La l>Olución se emplea además para pin­
tar la piel de los párpados (Fig. 8.35). 

c. Anles de empezar la inlervención. el ojo se irriga co n 
suero sali no. 
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Fil. 8.]4 
Instilación preoperatoria de povidona yodada. 

Fil. 8.]$ 
Preparación de la piel con povidona yodada. 

3. Tecnica de colocación del campo quirúrgico meticu­
losa que asegura que las pestllñas y los bordes palpcbnl les 
esláo aislados (Fig. 8.36). 

Fil, 8.]6 
Aislamiento de los párpados del campo operatorio. 



, ~ _____ ~I Oftalmología Clínica 

4. Antibióticos profilácticos 
a. La illyección po.~toperatorja de an tibi ót icos en In zona 

anterior bajo la cápsula de 1'C11on tw sido habiwal. pero la 
evidencia acerca de su eficacia es escasa. 

h. La irrigaciólI i/ltmoperataria de la nírnara an terior aña­
die ndo antibióti cos como vancom icina en el líquido de 
infusión puede res ul ta r eficaz pero también puede dar 
lugar a la aparición de cepas de bacte ri as resistentes. 

Signos clínicos 

La gravedad de la cndoftalmitis refleja la viru lencia dd mil:roor­

ganismo causal. 

l. La endoftalmitis extremadamente grave secaracteri za por 
dolor. pérdida v isual marcada, edema pa lpcbraL qucmosis. 
inyección conju nt ivaL secreción purulenta. infiltrados cor­

neale8 y un gran hipopi6n (Fig. 8.37). 

Gran hipopi6n en una endoftalmit is postoperatoria aguda. 

2. La endoftalmiti s moderadamente g rave se caracteriza por 
exudado fibrino so en [a cá mara anter ior, un hipopión más 
peq ucño (Fig . 8.38). vitritis. ausencia del renejo rojo e inca­
pacidad para visua lizar el fondo de oj o mediante el ofta[¡nos­
copio indirecto (Fig . 8.39). 

Fig.8.38 
Exudado fibrin oso y pequeño hipopi6n en una endoftalmitis 
postoperato ria aguda. 

L. 

Fig.8.39 
Turbidez vítrea en una endoftalmitis postoperatoria aguda. 

3. La endofta[m itis leve puede asociarse sólo con dolor ligero. 
hipopi6n a usent e o muy pequeiío (Fig . HAO) Y eon~ervaci6n 
de cieno grado de reflejo rojo. con capacidad para visualizar 
algunos det<llles del fondo de ojo mediante el oft<l lrnoscopio 
indirecto . 

Fig.8.40 
Hipopi6n pequeño en una endoftalmit is postope ratoria aguda. 

NB: El intervalo de tiempo entre la cirugía y el ínido de [os 
síntomas puede ser úti l para predecir los posibles microorga­

nismos causales. Por ejemplo: 

• S. oureus y los baci los gramnegativos se presentan típica­

mente al caho de 2-4 días del poslOpcratorio con una e ndof­
ta[¡niti s norida . 

• S. epidermidis y los coco~ coagu[asa negat ivos sue len pre­
sentarse a los 5-7 días de l postoperalOrio con signos relati ­

vamente levcs. 

Diagnóst ico diferencial 

l. Material del cristalino retenido en la cámara anterior (Fig . 
8A I ) o vítreo que puede asociarse con una uveítis anterior grave. 



Fig. 8.41 
Materi al del crista li no retenido en la cámara anterior. 

2. Re acció n t óxica a líquido irrita nte quími co o materia l 
extrafio introducido en e l ojo en el momento de la cirugía. 
Raramcnte se puede desarro ll ar una reacción fibrosa intensa 
sobre la superficie ant erio r de la UO (Fig. 8.42). En estos 
casos eltrJ(;\lu iento intens ivo con corticoides tópicos y pcri­
oculares e!> muy efectivo. :nl11(lue en a lgunos pueden aparecer 
sincquias a hl L10 . 

Fig. 8.42 
Reacd6n fi brlnosa estéri l después de extracción de catarata. 

l . Cirugía di ficil o prolo ngad a que da lugar a uveítis y edema 
cornea!. Sin embargo. esto es evidente en el período postope­
ratorio inmediato. 

Tratamiento 

l . La ide nt ificación de l microorga nis m o ca usal a pan ir 
del acuoso o del vft reo con firma el diagnóstico. No obstante. 
un cult ivo neg¡lIivo no de~arta necesariamente la po sibilidad 
de infección. Las muestras ~e obtienen en el quirófano de la 
siguiente forma: 
a. Las miles /ras de aClIoso se obtienen mediante aspiración 

de 0. 1 mi de humor acuoso con una jeringa y una aguja de 
\LI bcrculina. ,1 trav6s de la incisión de servic io previa. 
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b. La~ II/ /I(!.wra.\· de I'ítrco se obtienen de forma idcal con un 
minivitTCCtomo (Fig. 8.43) a través de una esclcrotomía en 
la paf!> plana 3.5 mili por debajo de l limbo (Figs. 8.44 y 
8.45). Si no ~ d bpone de mi nivi trecto mo. un método 
alternativo cons iste en una eselerotomía de espesor parcial 

Fi,. 8.43 
Minivitreetomo para obtener muestras de vítreO. 

Fi,. 8.44 
Compás midiendo 3.5 mm desde el limbo. 

Fi,. 8.45 
Minivitrectomo obteniendo muestras de vltreo. 



3.5 mm por debajo del limbo. con aspiración de humor 
vítreo de la cavidad vítrea mcdill con una aguja unidu a una 
jeringa de tubcn.:ulina. Se aspiran aproximadamente 0. 1 a 
0.3 mi de humor vítreo y se inyectan en agar sangre. agar 
chocolate. (joglicolalo líquido y agar de Sabouraud . Si no 
se di spone de estos medios de cu lti vo. una buena alternati · 
va es la inoculación directa en ampoll as de hemocullivo. 
También se coloca n varias gotas en portaobjetos para las 
ti nciones de Gram y Giemsa. 

2. La vitrectomía es beneticiosa sólo en casos con una infec­
ción muy grave y una agudeza visual reducida a la «percep­
ción de la luz». Si la agudeza visual es a los «movimientos de 
la mano» o mejor la vitrcelamía es innecesaria. 

3. Se ad mi nistran antibióticos que cubran la mayoría de los 
microorganismos gramncgativos y grampositivos. como ami ­
kaci na o ceft azidima. y los cocos coagul asa negativos y coa­
gu lasa positivos. CO JllO vancomici na (Fig. 8.46). La amikaci­
na ac túa de forma s inérgica con la vancomicina pero es 
potencialmente más reti notóxica que la ceftazidima. que sin 
embargo no es sinérgica con la vancomici na. 

Fig. 8.46 
Jeringas que contienen antibióticos para inyección imravitrea. 

a. Los antibióticos ¡1I(rOl'ílreos deberían ad ministrarse des­
pués dt: haber obtenido muestras para cultivo y haber rela­
jado el ojo. La amikac ina (0,4 mg en 0. 1 mi ) o la ceftazidi­
ma (2 rng en 0 .1 mi) y la vancomicina (1 mg en 0. 1 mi) se 
inyectan lentamente en la cavidad vítrea media em pleando 
una aguja de calibre 25 (Fig. 8.47). El bisel dc la aguja debe 
dirigirse anteriormente pam minimizar el contacto entre el 
fármaco y la mácula. Dcspués de haber administrado la pri­
mera inyecc ión. la jeringa se desconecta pero la aguja se 
deja dent.ro de la cavidad vítrea de forma quc se pueda 
ad mi nis trar la segunda inyecc ión a través de la mi sma 
aguja. Si preocupa la posibilidad de formación de precipi­
tados. se pueden emplear dos agujas diferentes par¡¡ cada 
antibiótico. Después se retira la aguja y se admi nistra una 
inyección periocularde antibiótiw . 

h. Las inyecc iones perioclllares de vancomici na 25 mg y 
ceftaz id ima 100 mg. o gentami cina 20 mg y cefuroxirna 
125 mg. dan lugar a concentraciones int raoc ulares tera-

) 

Inyección intravitrea de ant ib ióticos. 

péuticas y de ben utili zarse. Las inyecciones se repi te n 
cada día duralltc 5-7 días según la respuesta al tratamiell to. 

c. EltratamienlO tópico tiene ulla eficacia 1 imitada si no exis­
te una queratitis infecci osa asociada. 

d. El tratamiento sistémico es discut ido. El Endophthalmitis 
Vitrectomy Study Group demostró que ceftazidima y ami­
bcina sistémicas no eran beneficiosas. Estos antibióticos 
hidrosolubles tienen además una cobertura re lativamente 
mala de los microorganismos grampositivos y una mala 
pe netrac ión ocular. Por lo tanto. es posible que otros an ti ­
bióticos. como las qu inolonas li posolubles (p. ej" cipro-
110xac ino. ol1oxaci no) e imipenem. <¡ue tienen una mejor 
penetración y un espectro antimicrobiano más amp lio. 
puedan resultar benel1ciosos. Esto sólo podrá ser respon­
dido por estudios fut uros. 

4. El trat amiento con corticoides debe in iciarse después de 
haber administrado los antibióticos para limitar la cantidad de 
lesión inducida por la inflamación. Los corticoides no inter­
ferirán con el control de la infección . puesto que los gérmenes 
son sensibles a los antibióticos. 
a. Betametasona 4 mg o dexametasona 4 mgperiocular (1 mI) 

se adminis tran di ariamente durante 5-7 días según la res­
puesta al tratamiento. 

b. Prednisolona oral 20 mg cuatro veces al día durante lOa 
14 días se puede considerar en casos muy graves. 

c. Dexametasona al 0.1 % tópica se da inicial men te cada 
30 minutos y luego con menor frecuencia. 

S. El tratamiento posterior se rige en cierta medida por los 
resultados de los cultivos y los hallazgos cHnicos. 
• Los signos de mejoría incl uyen la reducción de la actividad 

celu lar cn la cámara anterior e hipopión, y contracción del 
ex udado f ibrinoso (Fig. 8.48). En esta si tu ación el trata­
miento no se mod ifica independ ientemente de los resulta­
dos de Jos cultivos. 

• Si se aíslan bacterias resistentes y los hall azgos clínicos 
empeoran. el tratamiento antibiótico debería modi ficarse de 
acucrdo con esto. pero suele ser demasiado tarde. 

6. Los resultados de! tratamiento son vari ables dependiendo 
del germen y de la prontitud del tratamiento, y un 55% de los 
casos acaban con una agudeza vi sual de 6/60 o menos. 



Fig. '.4' 
Contracción de exudado después de un tratamiento efectivo. 

NB: En algunos casos la mala visión puede estar causada 
por retínotoxicidad por los antibiót icos, especial mente los 
aminoglucó sidos. la Figura 8,49 muestra un infarto macular 
después de la inyección intravitrea de ant ibió tico. la Figura 
8,49a muestra palide z. del polo posterio r co n hemorragias. 
la angiografía con fluoresceina (Fig. 8.49b-d) muestra hipo­
fl uorescencia debida a isquemia. 

Fig. 8 ... 9 

Endoftalmítís postoperatoría 
crónica tardía 

Cristalino 

La cndofta lm;lis ;l1(lolenle crónica tardía tiene lugar cuando un 
microorgllll is ll1o de baja viru lencia queda atmpado en la bolSa 
cap~ul a r. Tiene un inicio que osci la ent re 4 semanas y años 
(nx:d ia de 9 meses) Ir:l.S la intcrvención y típicamente s igue:t una 
cx tracciÓn de c:l!amta s in problemas con una UO-CP. Raramen­
te puede estar descncadcn¡Hb por una capsulotomía co n láser 
YAG. que libera a los microorganis mos !'Ccucstrados de la cáp­
sula posterior al interior del vítreo. La infección es camada cnla 
mayoría de los easo~ por Propio/lilxtCf(' rium (lClles yoca .. ional­
mente por S/(¡pltyfococclIs ep/(/ermülis, Aclillom)"ces iSrllelií y 
COI)""e!J(lClerilllll spp. 

Signos clínicos 

l. Lll p resentadó n es un deterioro visual leve y progre~ivo 

que se puede asociar con opacidades l>Cro s in dolor. 
1_ Signos 

• Uveítis anterior poco intens.. ... . (Iue a veces pucdc tener s ig, 
nos granu lom:nosos corno precipi lados corncalcs en grasa 
de carnero (Fig. 8(50). 

Isquemia macular después de inyección in tr.tvltrea de an tibióticos (I'1!r texto). 
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Fig.8.50 
Precipi tados corneales en grasa de carnero en una endoftalmit is 
postoperacoria crónica. 

• La vit riti s es frecuente pero el hipopión cs raro . 
• Un ~ igno altamente sugestivo de infecci6n por P aClles es 

una placa blanca creciente en la cápsula posterior del cris­
talino. Está compuesta por co lecc iones de microorgani s­
mos secuestrados en el inte rior del saco capsular periférico 
(Fig.8.5 1). 

NB: Es impo rtante realizar la gonioscopia co n mid r ias is 
para no pasar por alto una placa ecuatorial. 

Fig.8.51 
Placa capsular btanca en una endoftalmi[is postoperatoria cr6nica. 

3. Evolución clínica . La infl amac i6n responde inicialmcnte 
bien a los cOlt icoides t6picos (Fig. 8.52). pero recidiva des­
pués dc intcrrumpir el tratamiento (Fig. 8.53) Y entonces se 
hace refractaria. 

Exploraciones 

El diagn6stico debe w nfirmarse mediante cu lti vos del acuoso y 
del vítreo con crecimiento de microorganismos en caldo de lÍo-

= . 

Escasos precipitados corneales después de t ratamiento tópico 
con corticoides en una endoftalmitis postoperatoria crónica . 

Fig.8.5] 
Recidiva grave de la inflamación 2 semanas después de inte rrumpir 
el t ratamiento con cort icoides. 

1 

glicolato. Dcsgraeiadamente. con frecuencia los cultivos no con­
s igue n demostrar el mi cr oorgan ismo causa l, pri nci pal mente 
debido al PC4ueño mí mero y a la baja patogenici dad del mismo. 
que puede tardar 10-14 días en crecer. La detección de los micro­
organismos puede aumem ar not able mente co n la reacción en 
cadena de la polimerasa (PCR). 

Tratamiento 

Es difíc il porq ue los microorganismos secuestrados están aisla­
dos de las defensas del huésped y de los antibi6ticos. 

l . Corticoides tópicos y periocul ares. y se pueden probar los 
antibióticos pero la respuesta suelc ser tramitoria. 

2. Las inyecciones intravít reas de vancomicina (1 mg en 0, I mi) 
sola o combin ada con vi trec to mía de la pars plana tie nen 
éxito en el 50% de los casos. 

3. En ocasiones se puede necesitar la retirada de la U D. la cor­
teza restante y toda la bolsa capsular. Poste riormente se puede 
plamcar la implantación de una LID secundaria. 



Opacificación capsular postoperatoria 

Opacificación capsular posterior 

La opacificación capsular postcrior (OCP) visualmcnte s ignifi . 
e3ti\'a es la complicación tanlía más frecuente de la cirugía de la 
catarata no complic3da. Además de reducir la agudeza vi)oual. la 
OCP pucde afectar nla sensibi lidad al con traste. causnr difi cul­
tades con los deslum brumicntos o dar lugar a diplopía monocu-
1M. Algunas UO aern icas se pueden a~ociar con tasas más bajas 
de OCP que las len1es de PMM A y de s ilieona. El diseño del 
implante también puede resultar imponante en este contexto: un 
«borde» cuadrado de 111 óptica parece inhibir la OCP. 

l. Signos clínicos 
u. Las perfa .~ de Iill>c llllig (cé lulas vacuo ladas. cé l u las de 

Wedl ) son causadas por la proli ferac ión y la migración del 
epitelio ecuatori al residual del cristalino sobre la cápsula 
posterior en cl lugar de yuxtaposición cntre los re:;tos de [a 
cápsula anterior y de [a cápsula I>os tcrior. Proporcionan un 
aspecto \'acuo lado a la cápsula posterior que se v i sualil~1 

mcjor con retroi lurninación (Fig. 8.54). Éste es el tipo de 
opacificaeión que se ve con más frecuencia y está relacio­
nado con la edad del paciente. Es extraordinariamente fre­
cuente en ni ños si no se realiza una eapsulorrex is posterior 
en el momento de la cirugía. 

Flg.8.54 
Perlas de Elschnig. 

b. Lajibrosi,f cap.l'Ular (Fig. 8.55) se debe a metaplasi3 fibro­
sa de las cé lullls epite liales. es menos frecuente y suele 
aparecer antes que las pe rlas de Elschnig. 

2. El tratamiento consiste en la creación de una abertura en la 
cápsula posterior con clli..cr Nd : YAG . L.1.~ indicaciones de la 
capsulotomía son: 
• Agude7..3 visual disminuida. 
• Diplopía monocular o deslumbramiento, causado por amI­

gas de la t:¡Ípsula poste rior. 

Fil. 8.55 
fibrosis capsular. 

Cristalino 

• Alteración de 1:1 ViSU3l il..3ción del fondo de ojo con propó­
s ilos d i3gnósticos. de monitorilJK'ión o terapéut icos de una 
re tinopatía res idual . 

3. Tecnica. La elól ve para la capsulotomía con láser segura y 
con éx ito es enfocar cuidadosamente y emplear la menor can­
tidad de energía necesaria. La pot enc i,. in icia l de l láser se 
establece en 1 mJ /pulsación, y se puede aumentar si es prt.'Ci ­
so. Se apl ica una serie de punciones con un patrón crul,ado. 
s iendo la primer.! punción dirigida al ej e \' isual (Fig. 8.56). 
Una abenura de linos 3 mm sucle ser suficie nte. pero pueden 
ser nccesari¡IS c:1psulotomías mayores para la exploración o la 
fotocoagulación re tinianas. 

4. Complicaciones 
a. El dmlo de la UO (<< punteado») (Fi g. 8.57) puctle ocurrir 

si cl láscr está mal enfocado. Aun(IUe no cs deseable. algu-

Fig.8.56 
Técnica de la capsuloto mía posterior con láser Nd:YAG. 
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Fil' 8.57 
Punteado del láser en un Implante intraocular. 

nas marcas en la L1C no alteran la funció n visual ni afcc­
tan a la tolerancia ocular de la LID. 

b. El edemtl macular cistoide es una complicación ocasional 
y puede aparecer al cabo de meses después de la clIpsuloto­
mía. Es menos frecuente cuando la capsulotornía se retrasa 
dUr.Jnte 6 meses o más después de la cirugía de la cutarata. 

c. El desprendimiento de retillo regllltltógelw e~ nlro. 
excepto en los pacientes muy miopes. y puede aparecer al 
cabo de meses después de la capsulotornía. 

d. UI eln'ación de la presión intraocular. que es leve y transi­
toria. suele resultar inocua. Sin embargo. puede producirse 
una clev3ci6n rostenida JX>r encima de los va lores previos a 
la eapsulOlomía. especialmente en pacientes con glaucoma 
eSlablecido o en quienes mani JicSlan una hiperte.nsión ocu­
lar imponanle a las poca!> horas tras la eapsulotomía. 

e. La subluxaci6n o luxaci6n po,fter;orde la UD (Fig. 8.58) 
es ranl. pero puede suceder sobre lodo con las LID de sili­
cona o hidrogel con las prolongaciones en placas. 

f La el/dofta/milis cró"ica debida a la liberación de micro­
organismos secuestrados en el vílrco es muy r:lra (va 
antes). 

Fil. 8.58 
luxaci6n de un implante intnocular. 

NB: L...a mayoría de los pacientes que presentan complica­
ciones no tienen ningún factor de riesgo detectable. El núme­
ro de pulsos de láser y el nivel de energía probablemente no 
están relacionados con su aparici6n. 

Opacificación capsular anterior 

La opacilicaci6n capsu lar anten or (OCA). lambién denominada 
librosis capsular amerior u op.1cificación subcapsular anterior, es 
menos frecuente pero sucede antes que la ccr. a veces dentro 
del primer mes tras lu inlervención. Una fib rrn; is grave puede dar 
lugar a contracción capsular anterior y constricción de la capsu­
lorrcxis (capsulofimosis) (Fig. 8.59). El di seño y el material de la 
L10 pueden scr impo rtanles en la aparición de la OCA. La tasa 
más alta se da con las LIO de si licona con prolongaciones en pla­
cas. y la más baja con las LID en lres piezas con prolongaciones 
de PMMA y óplica acrílica. Una capsulorre)(i s pequeña tilmbién 
puede resultar importaruc. 

Fil' 8.59 
Opacificacl6n capsular anterior y capsulofimosis. 

Otras complicaciones postoperatorias 

Edema corneal 

El edema corneal (ver Fig. 5.9) suele ser tnmsitorio y :t men udo 
está causado por el trOlLunatismo illl raopemcorio sobre el epilelio 
por contacto con la m,ueria del cri stal ino. los instrumentos o la 
LIC. LBs ojos con di slrolia endotclial de Fuchs previa tienen un 
riesgo mayor. Otras c<lusas son la polenci<l e)(cesiv¡1 dumnte la 
facoclllulsi Jicación, cinlgía complicada o prolongada e biperten­
sión ocular JX>stoperacoria. 

Prolapso del iris 

El prolapso del iris es extremadamente raro tras urw c irug ía de 
pequeña inc is i6n . pero puede suceder después de una EECC 
(Fig. 8.60). 



Fil . 8.60 
Prolapso del iris. 

l . Causas 
• Una incisión para facocmulsiricación con un punto pcrifé~ 

rico de entrada en 1:. cámara anterior. 
• Una incisión no estanca. 
• Una sutum inadt:cuada de una incisión para EECe. 
• Factores relacionados con el pacicnte corno la tos y e l 

esfll crlo. 
2. Signos clinicos 

• El tejido uveaJ prolapsado puede scr visible en la superfic ie 
ocu lar. 

• 1.,::1 cámara anterior puede est¡¡r aplanada en la lOn;! de la 
incisión. 

l. Las compli cacio nes son la ma la cUT •• c ión de la herida. 
astigmatismo excesivo. crecilll iento hacÍiI dentro del epitel io. 
u~'eítis anterior crónica. edellla macular cistoide y endoftal ­
mi tis. 

4. El tratamie nto depende del intervalo de tiempo entre la ciru­
gía de la catarata y la identifi cación del prolapso. Si se descu ~ 

bre durante el primer o scgundo dí:l . sin evidencia dc infecc ión. 
el iris prolapsado sc pucdc reco locar y se vuelve a suturar la 
incisión. Sin embargo. si el prolapso es de mayor duración el 
riesgo de infca:ión exige la resección del iri s prolapsado. 

Malposición de la lente intraocular 

La malposición de una LID es infrecuente. pero cuando ocurre 
puede ¡¡)o()C i:.fSC con problemas ópticos y estructurales. Las alte­
raciones visuales molestas son des lu mbrumiento. halos y diplo­
pía monoc ul ar si el borde de la LID se despl aza dentro de la 
pupila (Fig. 8.61). 

l. Causas 
• 1.,::. mal posición primaria ocurre durante la cirugía inicial. 

Puede deberse a zonulodiálisis.. rolura capsular o después de 
una facocmulsificación de nni na. cuando una prolongación 
se in.serta en la bolsa capsular y la otra en el surco ci liar. 

• Las causas postopemtorias son tmumatismo. frota miento 
del ojo y contmeci6n capsular. 

2. El tratamiento con mióticos puede tener éxito en los casos 
l eve~. La malposieión grave puede necesitar sustituir la LID. 

Cristalino 

Descentrado de un implante intraocular. 

Desprendimiento de retina 

Es poco rrecuente. pero los principales f¡¡e tores de riesgo pa .... .i el 
des:u"Tollo de desprendimiento de retina regrnatógeno después de 
una EECC o una facoemulsificación si n problemas son: 

1. Preoperatorios 
• La degenemción reticular o los desgarros ret inianos deben 

tratarse de fomm profiláctica antes de la cirugía de la cata­
ra ta O la capsulotomía con láser si la visión del fondo de ojo 
lo permite, o tan pronto como sea posible posteriormente. 

• Miopía elevada. 
2. Operatorios 

• Disrupción de la cápsula posterior. 
• La pérdida vít rea. particularmente euandoel tratamiento ha 

~ ido inapropiado. se asocia con un riesgo aproximado del 
7% de desprendimient o de reti na. En presencia de miopía 
~upcrior:t 6 D el riesgo aumenta hasta el 15%. 

l. Postoperatorios. Capsu lotom!a con láser YAG. si se rcali­
:f,a ¡U1\es de 1 año de la cirugfa de la cJltJlmta. 

Edema macular cistoide 

Se produce habitualmente después de la cirugí:t complicada que 
supone la rotura de la cápsula posterior y el prolapso del vítreo. 
a veces con inearceración en la incisión. au nque se puede produ­
c ir tras una ci ru gía si n prob lcmas. Suele presentarse a los 2 H 
6 meses tras la cirugía. Los signos c línicos y el tratami ento se 
comentan en el Capítulo 13 . 

• Catarata congénita 

Las cataratas congéni tas se presentan aprox imadamente en 
3: IO.OIXl rccién nacidos vivos : en las dos terceras partes de los 



casos son bilaterales. La causa más común es una mutación 
genética. generalmente autOHómica dominante (AD). Otras cau­
sas son anomalías cromosómi cas como el s índromc de Down. 
trastornos metabó licos co mo la galac tose mia y problemas 
intrauterinos co mo la infecc ión por e l virus de la rubeola . La 
catarata congéni ta se puede producir también como pnne de un 
trastorno complejo del dcsarrollo del ojo como In nniridi a. 

Catarata sin asociaciones sistémicas 

Catarata hereditaria aislado 

Supone aproximadamen te e l 25% de los casos. La forma de 
herencia es habi tu almente AD. nunque puede ser nutosómica 
reccs iva (AR) o ligada al cromosoma X. La morfología de las 
opacidades y también frecuentemente la necesidad de ci rug ía 
suelen ser si milares en padres e hijos. Se han estahlecido los 
mapas de aprox imadamente 10 loci para la catarata AD . Las 
cataratas congén itas hereditarias ai sladas tiencn un mcj or pro­
nósti co vi sua l que las que coexisten con anomalías ocul ares y 
sistémicas . Esto se dehe a que con frecucncia son parc ia les al 
nacer de forma que la cirugía se puedc rctrasar hasta que e! niño 
es mayor. cuando la incidencia de compl icaciones quirúrgicas es 
menor y la conccción de la refracc ión más fác il. La c lasificación 
morfológica de las cataratas hcred itari as se basa en la localiza­
ción de las opacidades en e l c ristal ino de la siguiente forma: 

l. Catarata zonular. en la que la opacidad ocupa una zona 
discreta en el c ristal ino y puede ser: 
a. Nuclear . en la que las opaúdades están confinadas a los 

núcleos embrionario o fetal de! cristalino. Algunos pacien­
tes tienen opac idades cent ra les densas (Fig. 8.62). mien­
tras qu c otros muestran fi nas opacidades pu lveru lent as 
(pare¡:idas a polvo) (Fig. 8.63). 

b. Lamillar. q ue se caracteriza por una opacidad que se 
encuentra em paredada entre e l núcleo y la coneza claros. 
Puede asociarse con extens iones radiales que se conoccn 
como hridas (Fig. 8.(4). 

. 

) 

c. Capsular, en la que la opacidad está limitada a la cápsula 
anterior o posterior. 

d. De la.~ mtura.~. en la que la opacidad sigue 11 las suturas en 
y anterior o posterior. Pucdc ocunirdc forma ai slada o cn 
asociación con otras opacidadcs (Fig. 8.65). 

Fig.8.65 
Catarata de las suturas congénita. 

j 



2. Catarata polar, en la que las opacidades ocupan la corteza 
subcapsu lar en el polo anterior o posterior del cristalino. 
a. La catarata polar anterior puede ser plana (Fig. 8.66) o se 

proyecta como una opacidad cónica en la cámara anterior 
(Fig. 8.67). Los pacientes con cataratas piramidales tienen 
probabilidades de presentar ambliopía debido a afectación 
unilateral u opacid,ldes asimétricas bilaterales. Las asocia­
cioncs ocularcs ocasionales de la catarata polar antcrior 
son mcmbrana pupilar persistente (Fig . 8.(8). Icnticono 
anterior. anomalía de Peters y aniridia. 

Fia:.8.66 
Catarata polar anterior plana congénita. 

Fia:.8.67 
Catarata piramidal anterior congéni ta. (Corw;ia d ~ A.Shun-Srnn.) 

Fia:. 8.68 
Catarata polar anterior congénita y membrana pupilar persistente. 
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b. La catara ta polar posterior (Hg. 8.69) puede asociarsc en 
ocasioncs con restos hialoides pe rsistentes (puntos de M it­
tcndorl), lent.icono posterior y vítreo primario hi pcrplásico 
pt:rsis ten1e. 

Fia:. 8.69 
Catarata polar posterior congénita. 

Otros tipos 

l. La catarata coronaria (supranuclear) consiste en opacida­
des redondas en la corteza profunda que rodean al núcleo 
como una corona (Fig. 8.70). Suele ser esporádica y sólo es 
hereditaria a veces. 

Fia:. 8.70 
Catarata coronaria congénita (supranuclear). 

2. Las opm; idades focales de puntos azules (catarata puntifor­
me cerúlea) (Fig. 8.71) son comunes e inocuas y pueden co­
ex istir con otros tipos de opacidades del cri stalino. 

Fig. 8.71 
Catarata congénita de puntos llules. 
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l . La catarata tota l (mad ura) sue le ser bilateral y:1 menudo 
empieza como lami nar o nuclear. 

4. La catarata m e mbranosa (Fig. 8.72) es muy rara y puede 
asociarse con el sfndrome de Hallermann~Strc iff- Francois . 

Ocurre eu¡mdo el material lent.icular se reabsorbe total o par­
cialmente dejando detrus un material dcl cristal ino de aspecto 
blaneo-ti l.a emparedado enlre las cápsulas anterior y posterior. 

Fig_ 8.72 
Catarata membranosa congéni ta. 

Asociaciones sistémicas 

Un gran número de enfermedades pcdiátricas sistémicas pueden 
asociarse con cataratas congénitas. La inmensa mayoría son 
extremadamente raras y de interés exclusivamente p..1ralos oftal­
mólogos pediátricos. Si n embargo. el ofl almólogo gcncml debe 
conocer los siguientes trastornos: 

Alterociones metabólicas 

l . La ga lactosemia es una alteración grave de la utilización de 
la galactosa causada por la auscncin de la enúma galactosa- I­
fosfato-uridi l-transferaSlI (G PUT). La herencia es AR. 
a. Los ~';gllos sistémicos. que se ponen de manifi esto duran­

te la inrancia. inc luyen retraso del crecimiento. letargi a, 
vómitos y diarreu. Se encuent run sustancias reductoras en 
la orina después de tomar leche. A menos (Iue la galactoSlI 
se retire de la dicta (se encuentra en la k'c he y los deriva­
dos lácteos). lLcaba por aparecer he palOsplcnomega lia. 
en fermedad renal. anemia. sordcru y ret raso mental poste­
rior. La enfem1t:dad acaba siendo letal. 

b. La ca/arata . cameterizada por una opacidad central .. en 
gota de aceite» (Fig. 8.73). a¡:mrt'Ce en los primeros días o 
semanas de vida e n un gran porcentaje de pllcien tes. La 
exc lusión de la g:Llactosa de la dicta (productos I<'ic teos) 
prevendrá la lIparic ión de cataratas. y los pri meros cam­
bios en el cristalino pueden ser reversibles. 

2. La d efi ciencia de galacto cinasa es una rcduc6 ón o ausen­
cia de la primera enl.i ma en la vía Illetabólic:l del melaboli s­
mode la gal:lctos,a. La herencia esA R. 
a. Los sigilOS sistémicos C5tán ausentes aunque existen su/>­

tancias rcductora~ en la orina después de lomar leche. 

Fig, 8.71 
Catarat<l «en got<l de ¡cei tc» en una gatactoscmia. 
(eortesla de K. Nl5chat.) 

b. Ln catarata. que consta de opacidades laminares. puede 
desarrollarse en el feto o en la primera infa ncia. Algunas 
cutaratas presenilcs también pueden orig inarse por una 
deficiencia de g:llactocinasa. La galactosa sólo es indirt'C­
t¡UlLente cataratogénica corno resultado de su reducción a 
dulci tol dentro dcl cristalino. La ucumu lación de dulcitol 
en el cristalino aumcntllla pre.~ión osmótica intralenticular 
con e l resultado de un nujo osmótico de entrada de agua. 
alteración de las fibras del cristalino y opaeifi caeión. 

J, El síndrome d e Lowe (oculo ce re brorrenal) es un raro 
error innato del metabolismo de los aminoácidos que arecta 
predominantemente a ninos. La herencill es recesiva ligada al 
cromosoma X. 
a. Los s igllo.~ si¡¡témicos son retraso me nta l. s índrome de 

Panconi de los túhu los renales proxima les. hipoton ía mus­
cular. prominencia frontal y ojos hundidos. Es una de las 
pocas situaciones en las (lile la catarata congéni ta puede 
coexistir con el glaucoma congénito. 

h. La catarata cOllgénita es universal; el cri stalino es peque­
no. fino y con rorma de disco (microfaquia) y puede mos­
tmr un lentiglobo poSt criar. La eatamla puede ser capsu lllr. 
laminar. nuclear o total . Las mujeres portadoras pueden 
mostrar mú lt iples opac idades punt iformes corticales del 
cristalino genemlmente sin impacto visual. 

c. El glallcom{/ cOllgéllito ex iste en el 50% de los casos. 
4_ Otros traSlOrnos son hipoparati roidislllo. scudohipoparati­

roidi smo y manosidosis. 

Infecciones prenatales 

1_ La r u beola co ngénita se asoeia con catara tas en alrededor 
del 15% dc los ensos. Después de la edad gestacional de unas 
6 selllllnas, el \l i ru.~ es incapaz de cruzar la cápsula del crista­
lino y por lo tanto éste cs inmune. Aunque las opacidade/> del 
cristalino (que pueden scr unilaterales o bi laterales) suelen 
estar prc1;Cn1eS en el nacimiento. en oca~ iones pueden apare­
cer al cabo de varias semanas o incluso meses después. La 
opacidad puede incl ui r el núcleo. con un aspecto perlado 
denso. o puede presentarse como una opac idad más di fusa 



que afecta a la mayor parte del c ristalino. Se ha dcmostr3do 
que e l vi rus es capaz de persistir dentro del c ristalino dur3nte 
hllsta 3 años después de l n3cimicnto. 

2. Otras infec ciones intraute rinas que pueden asociarse con 
cataratas neonatales son la toxoplasmosis. e l ci tomegalovirus. 
el virus del herpes simple y la varicel a. 

Anomolfos cromosómlcos 

l . Síndrome de Down (trisumía 2 1) 
a. Los ,~igllos sistémicm' incl uyen retraso mental. inclinación 

hacia arriba de las hendiduras palpebra les. pliegues cpi­
cámicos. parte media de la cara plana con un prognatismo 
relativo. cráneo br-dquiccfálico con aplanamiento del occi­
pucio. manos anchas y cortas y lengua protruyente. 

b. Ex isten cataratas con diversa morfo logía aproximada­
mente en el 5% de los pacientes. Las opacidades suelen ser 
simétricas y a menudo aparecen tardeen la infancia. 

2. Otras anomalía." cromOSÓmica." asociadas con catarata son los 
síndromes de Patau (trisomfa 13) y de Edwards (trisomía 18). 

Síndromes esqueléticos 

l . El síndrome de Halle nnann-Streiff-Francois es un tms­
tomo esporádico. 
a. Los sigilos sistémico.f son prominenc ia front al. nariz 

pequeña y fina. calvic ie. progeria. microg natia y mentón 
puntifonne. talla baja e hipodontia. 

b. La catarata. que puede ser membfllnosa (I·e,. Fig. 8 .72). 
ocurre en el 90% de los casos. 

2. El s índrome de Nance-Horan es un trastorno ligado al 
cromosoma X. 
a. Los sigilOS sistémicos inc luyen incisivos supernumenlrios. 

orejas promi nentes. pabellones auricul:m:s amevertidos y 
metacarpianos cortos. 

b. La ca/arala puede ser densa y se asocia con microfta lmos 
leve . Las mujeres portadoras pueden mostnlr opacidades 
leves del cristalino de las suturas. 

Tratamiento 

Exploración ocular 

Puesto que la agudeu visual no se puede valorar en redén naci­
dos. hay que poner mayor confia nza en la dens idad y la morfolo­
gía de In op.. ... cidad. otros hallto.gos oculnrcs asociados y el como 
portnmiento visual del niño para determinar si la catarata es 
signifi cativa visualmente o no. 

l. La densidad y e l posible impacto sobre la función visual de 
la catarata se cvalúan según el aspecto de l rc n cjo rojo y la 
cal idad de la visión del fondo de ojo empleando la oftalmos­
copi a directa e indirecta. Sin embargo. la ex ploración con la 
lámpllra de hendidura de un l\."'Cién nacido ~ ha faci litado con 
la introducción de lámparas de hendidura portátiles de a lla 
calidad. Con ayuda para limitar los movimientos de la cabe­
za. seña posible una valoración deta llada del segmento ame-

Cristalin o 

rio r. En la oftalmoscopia. la densidad de la catarata se cl asi li ­
ca en grados de la sigu iente forma: 
• Una catafllta muy densa que ocluye la pupila evitará cual­

quier visión con ningún instrumento y la dt:cisión de operdr 
es sencil1a. 

• Una catarata menos densa. que. sin embargo. todavfa es 
visualmente significativa. permitirá la visualizllción de la 
vasculutura retiniana con e l o ftalm oscopio indirecto pero 
no con el di recto. Otros signos de Clllar<lta visualmente sig­
nificl¡ tiva son las op.1cidades centmlcs o posteriores de más 
de 3 mm de di ámetro. 

• Unil opacidad visualmente no s ignificativa permit irá una 
visualización clara de la vascularización retiniana con la 
oflalmoscopia indirecta y directa. Otros s ignos de c lltarata 
visualmente no significati va son las opacidades centrales 
posteriores de menos de 3 mm de di ámetro y las opacida­
des periféricas. anteriores o pu nt ifonnes con zonas inte r­
medias d aras. 

2. La morlologia de la opac idad puede dar datos importantes 
sobre la posible etiología. como ya se ha descri to. 

3. Lu patología ocular asociada puede incluir el segmento 
anterior (turbidez cornea!. microflll lmos. glaucoma. vítreo 
primario hipcrplásico persisten te) o e l segmento poste rior 
(coriorretin itis . amauros is de Leber, re linopatía rubeó lica. 
hipoplas ia de la fóvea o dd nervio ó ptico). En ocas iones 
puede ser ncccsarill la exploración bajo anestesia general. a l 
igua l que exploraciones rcpet idas. para documentar la pro­
gres ión de la clltarata o lu enfermedad ilsociada. 

4. Otros signos índicativos de afectación visual grave son la 
ausencia de fijación centra l y la prescnc ia de nistagmo o 
estrabismo. El nistagmo en concreto s ignifica que e l pronós­
tico visua l es malo. 

S. Pruebas especiales como la mirada preferencia l e lectiva 
forl ada (~'erCapítulo 16) y los potencia l~ evocados visuales 
también pueden proporcionar información útil. pero no debe­
rían e mplearse de for ma exclusiva puesto q uc pueden dar 
resultJldos fa lsos. 

Exploraciones sistémicos 

A menos que haya una base hereditllria definida pllra las CUt:Wol­
taso la exploración de los niños con Cllluriltas bi lalera les debe 
incluir lo siguiente: 

l. Pruebas se rológicas pura las infecciones intrauterinas 
(TORCH = toxoplasmosis . rubcola. cltomegalovims y her­
pes s imple). S i hay una historia de erul>ción cutánea nmtema 
durante el embamzo. deberían sol ici tarse también los títulos 
de anticuerpos frente ll J villls de la varicela-herpes zostc r. 

2. Orina. Análisis de orina de sustancias rcduclOras después de 
tomar leche (galoctosemia) y cromll tografía para lIminoácidos 
(síndrome de Lowe). 

3. Otros exámenes son glucemia en ayunas. calcio y fósforo 
séricos. y niveles de GPUT en glóbulos rojos y de ga lactocinasa. 

4. Debería realizarse una evaluación pe diátrica CUillldo ex is­
tan s ignos dismórfi cos o sospecha de o trols enfennooades sis · 
témicas. El anál isis cromosómico puede ser útil en este con­
texto. 



Oftalmología Clín ica 

Momento de la cirugía 

Es crucial y las principales w nsideraciones son !as s iguientes: 

1. Las catara tas densas bilaterales (Fig. 8.74) requieren ciru­
gía prewz (es decir, hacia las 6 semanas de vida) para evitar 
el desarrollo de ambliopía por deprivación de estímulos. Si la 
gravedad es asi métrica, el ojo con la catarata más densa debe 
corregirse primero. 

Flg.8.14 
Catarata congénita densa bilateral. 

2. Las cataratas parciales b ilaterales pueden no precisar ciru­
gía hasta más tarde. si es necesario. En casos de duda puede 
ser prudente retrasar la cirugía. monitori zar las opacidades 
de l cristali no y la func ión visual. y actu ar más tarde si la 
visión se deterioru . 

3. Las catara tas densas unilaterales requieren cirugía urgen­
te (en días) seguida de una terapia antlambliopía agresiva. a 
pesar de que los resu ltados suelen ser malos. Si la catarata se 
dctecta después de las 16 semanas de vida. no es recomenda­
ble la cirugía porque la ambliopía es refractaria. 

4. Las calaratas parciales unilaterales se puedcn observar en 
general o pueden tratarse sin cirugía con di latm.:ión pupilar y 
posiblemcnte oclusión contrala tcral a tiempo parcial para evi­
tar la ambli opía. 

NH: Es importante corregir los errores de refracción aso· 
ciados. 

Técnica quirúrgica 
1. Se diseña un «túnel esclcrah, de 6 mm de ancho. 
2. Se entra en la ciÍmara anterior con un cuc hillete (general­

mente de 3 mm de ancho) y se re llena con una sustancia vis­
coclástica. 

3. Se realiza una capsulorrexis anterior. En los ni ños la cápsula 
antcrior es más elástica que en los adultos y la técnica puede 
resultar difícil debido a la tendencia a desplazarse hacia fuera. 

4. La matcria del cristalino se aspira con una cánula de Simcoc. 
5. Se realiza una capsu lorrex is en la cápsula posterior. 
6. Se efectúa una vi trectomía anterior limitada con un vitrectomo. 
7. Se implanta una UO de PMMA o acríl ica en la cámara po~te­

rior dentro del saco capsular, si es adecuado. Algunos ciruja­
nos prolapsan la óptica a través de la capsulotomía posterior. 

8. Se aspira la sustancia viscoclástica. 

9. Pueden ser necesari as las tijeras y las pinzas int raoculares 
para extirpar el espeso material de la cápsul a o las placas 
retrolenticulares en los ojos con vít rco primario hipcrplásico 
persistente. También puedc ser necesario el c,wterio bipolar 
intraocular para se llar los vasos sangrantes. 

10. En general. un tú nel esc lcral bi en construi do no necesita 
sutura. 

Complicaciones postoperatorias 

La cirugía de la catarata en los ninos Tiene una incidencia de 
complicaciones mayor que en los adultos. 

l . La opacificación capsular posterior es casi universal en 
los ojos infanti les si la cápsu la posterior se conserva. También 
es más importante en los ni nos pequeños debido a su efecto 
ambliogénico. La opacilicaeión de la hialoides anterior puede 
producirse a pesar de la capsulorrex is posterior si el vít reo 
anterior se deja intacto. La incidencia de opacifi cación eSTá 
reducida cuando la eapsulorrexi s posterior se combina con 
vitrectomía. 

2. Se pueden formar membranas secundarias a través de la 
pupila. espec ialmente en los ojos microftálmicos o aquellos 
que tienen uveítis crónica asociada. Una uvcítis poSloperato­
ria fibrosa en un ojo por lo demás sano. si no se trata vigoro­
samenle puede dar lugar también a la formación de una mem­
bra na. Las membran as finas se pueden abri r con láser 
Nd:YAG: las gruesas re4u ieren cirugía. 

3. La proliferación del epitelio del cristalino es universal 
pe ro generalmente s in consec uencias visuales porque no 
afecta al eje visual. Se encapsula dentro de los restos de las 
c:ípsulas anterior y posterior y se denom ina anillo de Socm­
merring (Fig. 8.75). 

Fig. B.7S 
Anillo de Soemmerring después de cirugía de una catarata congénita. 

4, A veces se desarrolla glaucoma en alrededor del 20% de los 
ojos . 
• Puede aparecer un glaucoma de ángulo cerrado durante el 

período postoperalOrio inmed iato en ojos microftálmicos 
secundarios a bloqueo pupilar. 



• En algu nos CflSOS se pucde desflrroll:lr un glaucoma de 
ángulo abierto secundario años después de la !,;i rugía ini­
cial. Por lo Ifln to. es muy importante determ inar la pre~ión 
intraocular regu larmente durante muchos años. 

S. El desprendimiento de retina es raro y sue le ser una 
complicación tardía. 

Rehabilitación visual 

Aunque las dificultades técnicas de rcal izar la ci rugía de las cata­
ratas en lactantes y niños pequeños se han resuelto en su mayo­
ría. los resultados vbuales siguen siendo deeepcionantcs debido 
11 la ambliopía grave e irreversible. En general. con el propósito 
de seleccionar la forma adecuada de corrección óptica para el 
niño aráquico. las dos pri ncipales consideraciones son la edad y 
1;¡ lateralidad de la afaqui a. 

l. Las gafas son lÍti les para los niños mayores con afaquia bila­
teral. pero no son apropiadas en paciemes con afaquia unila­
teral debido a la asociación de anisolllctropfll y llniseicon ia. 
Incluso cn niflos con afaquia bilateral pueden resultar inade­
cuadas debido a su peso. aspecto desugradab1c. disto r~ión 

prism{¡ticu y constricción del CUlll lXl visuul. 
2. Las lentes de contacto de silicona proporcionan una solu­

ción óptica superior para la uf;¡qu ia unilateral o bilateral. La 
tolcnmeia sude ser r:lzonable hasla la edad de alrededor de 1m. 
2 años. aunque de~pués de este período pueden elllpe'"Lar los pro­
blemas con el cumplimientoa medida que el niño se vuelve má~ 

.!cli\'O e independiente. Las lentes de contacto pueden descolo­
carse o perderse. dando lugar a períodos de deprivación visual 
con el riesgo de ambliupía. Enla afaquia bi lateral la solución es 
simplemente preM;ribir gafas. aunque en los casos uni latera!es 
puede ser preciso (~onsidc,rar la implantación de una LID. 

l. La implantación de LlO en niños pequeños e incluso lac­
tantes se está lIev:lIldo a cabo el,da vez más y pureee ser efec­
tiva y segura en C3M)S se leccionados. Conocer la tasa de des­
viac ión mi ópica que se produce en e l ojo en desarroll o 
combinado con una biomctría exacta permite cal cul ar la 
potencia de una LID. y el objetivo es convert ir al ojo en ligera­
mente hipermélrope (corregible con gafas). que idealmente 
evolucionará hacia la emetropía más adelante en su vida. Sin 
embargo. la refracción linal es variable y no se puede gurant i-
7.ar la emetropía en la ed:ld adulta. 

4. La oclusión para tr<llar o evitar la ambliopía es vital. 

. Anomalías de la forma 
del cristalino 

1. Un coloboma del cristalino (Fig. 8.76) se caracteriza Ix)r 
una mues<:a (agenesia segmentaria) del ecuador inferior del 
cristalino. Existe también una ausencia cOlTC.'>pondiente de las 
fibras zonulares. No es un coloboma verdadero ya que no hay 
ausencia foca l de una cupa tisular debido a fa llo en el cierre 
de lu fi sura óptica. 

Cristalino 

Fig.8.76 
Colohoma del cristalino. 

2. Ellenticono posterior (Fig. 8.77) es un cuadro muy raro 
que se camcteri l a por una protuhcmncia redonda o cónica dc 
la zona axial posterior del cristalino al interior dd vítreo. al>O­
ciada con un ade lgazamiento o nusencia local de la cápsu la. 
Puede asociarse con opacificac ión de 1:l cápsula poslerior y 
restos hia lo ideos. Co n la edad. el abo mba mient o uUJllenlH 
progresivamente de tamaño y la cortc7.a del cristalino puede 
volverse opaca . La progresión a catarata es variable . pero 
muchos casos se presentan con un cristalino blnnco opaci li ­
cado dc form:. aguda cn la época de lactante o la primer:. 
infancia. La mayoría de los casos son unilaterales yesporádi­
cos. y no se asocian con anom alfas s i ~tént icas. Rarame nle 
pucde ser bilateru l y fami liar. 

l. El lenticono a nterior (Fig. 8.78) es una proyección ux iul 
bilatera l de la superficie anterior del cristalino t:rl la cámara 
anterior. Aprox im adul1It:nte el 90% de los pac ientes tienen 
síndrome de Alpon. que se puede asociar además con ealllra­
ta. puntos re tinianos y distrolia comcal polimorfa posterior. 

4. Ellentiglobo es una deformidad he misférica generalizada 
del cristal ino. muy rara y general mente unilateral que puede 
asoc iarse con oPllcidad polar posterior del cri stalino. 
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Fil. 8.78 
Lenticono anter ior. (Cortl!$la de; J. Govan.) 

5. La microfaquia (Fig. 8.79) es un cri stalino con un di ámetro 
más pequeño de lo normal. Puede asociarse con el síndrome 
de Lowe. en el cual el cristal ino no sólo es pequeño sino tam­
bién como un disco . 

Fil. 8.79 
Microfaqu ia. 

6. La microesferofaquia es un cri stalino con un di ámetro 
pequeño y una forma esféri ca . 
a. Las causas incluyen la microesferofaquia familiar (domi­

nante). que no se asocia con defectos sistémicos. síndrome 
de Marfan. síndrome de Weill-Marchesani . hiperlisincmia 
y rubcola congénita. 

h. Las asociacio/les oculares incluyen la anomalía dc Pctcrs 
y la ectopia lentis y pupilar familiar. 

c. Las compJjcac;om~s incluyen miopía lenticular. despla­
"l,amiento y luxaci6n total den tro de la cámara anterior 
(Fig.8.80) . 

• Ectopia lentis 

La ectopia lenl is se refi ere a un despl azamiento del cristalino de 
su posición normn l. El cri stal ino puede estar completamen te des-

Fil. 8.80 
Cristalino mlcroesferofáquico lu)(ado en la cámara anterior. 

plazado del espacio pupi lar ( luxado) o desplazado parcialmente. 
pero todavfa pcnmH1ece en el espacio pupilar (subluxado) . La 
ectopi a lenti s puede ser hered itari a o adquirid a. Las causas 
adquiridlls son traumatismo. un ojo muy grande (p. ej .. miopfa 
alta. bu ftalmos).tumores uvcales anteriores y una catarata hiper­
madura. S610 se comenta el pri mer grupo. 

Sin asociaciones sistémicos 

l. La ectopia lentis familiar se caracteriza por desplazamien­
to de l cri stalino superotcmporal si métrico. Se hereda de 
forma AD y puede manifest¡lfse de forma congéni ta o poste­
riormente durante la vida. 

2. La ectopia lentis y de la pupila (Fig. 8.8 1) es una enfer­
medad A R rara. congénita y bilateral que se caracteriza por 
desp1:lzamicnlo de la pupil a y del cristalino en direcc iones 
opu estas. Las pu pil as son pequeñas como hendiduras y se 
d il atan poco. Otros hallazgos son transiluminaci6n del iri s. 
au mento del diMnetro corneal, g laucoma. catarata y micro­
esfcrofaquia. 

3. En ocasiones la aniridla se puede asociar ¡;on la ectopia 
lent is. 



Con asociaciones sistémicas 

l. El síndrome de Marfan es un trastorno amp lio del tej ido 
conectivo (re,. Ca prlulo 20). de herencia AD y caracterizado 
JXlr los siguientes signos oculares: 
a. La eClOpia le"lis. que es bilateral y simétrica. está prese nte 

en el 80% de los casos. La subluxaci6n suele ser superolclll­
poral (Fig. 8.82). pero puede estar en cualquier meridiano. 

Fil. 8.82 
Subluxación hacia arriba del cristalino en un slndrome de Mart.m. 

La zónula suele estar ¡macta. JXlr lo que la acomodación está 
conservada. aunque en raras ocasiones el cristalino puede 
desplazarse al interior de [a cámara anterior o el vítreo (R g. 
8.83). E[ cri~ta [ino también puede ser Ill icrocsferofáquico. 

Fil· ' ·'] 
luxación del cristalino en el vítreo en un sindrome de Mamn. 
(Coneslll de S. M,lewskI.) 

b. Existe allomalía ullglllar en el 75% de los ojos. Se C¡¡fit e­
teriza JXlr procesos densos en el iris y tabiques trabccu[a­
res engrosados. y puede ser resJXInsable de glaucoma. 

c. El desprelldimie,lIo de reJilla asociado con la degener;!o 
ci6n reticular es frecuente y es la complicación ocular más 
grave. 

CristaJino 

d. Olro~· s ignos son hipoplasia del lllúsculo di [ntndor de la 
pupila ( la midriasis es difíc il de recuperar).tran si lulllina­
ción del iri s periférko. estrabi smo. córnea nplanada y 
escler6tica azu l. 

2. El s índrome d e Weill-Marchesani es una enfermedad del 
tej ido conectivo mr..t y conceptualmentc contraria al sfndrome 
de Manan. caracterizada por ta lla baja. bmquidacti lia con rigi­
dez nrticular y ret raso mental. La herencia puede se AR oAD. 
a. La ectopia lel//il·, que es bilateral e inferior. ocurre en al re­

dedor del 50qf- de los casos durante la segunda década de 
la vida o principios de la tercera. Es frecuente la mieroes­
fe:rofaqui a. 

b. El glaucoma de állgulo cerrado ~·eculldorio se pUI..-dc pro­
ducir debido a bloqueo pupilar, a consecuencia de la csfe­
rofaquia y el movimiento hacia delante del cristalino. aun· 
que puede ser una anomalía congénita del ángulo. 

c. ()tro~· signos son longitudes ¡¡JI ia les asi métricas y licuefac· 
ción vítrea pre~nil. 

l. La homoclstinuria cs un error innato dcl melltbolismo con 
herencia A R en el que la actividad hepática disminuida de la 
cistationina ~-sintetasa da lugar a la acumu lación s istémica 
de hornocistelna y rnetionina. Los s ignos sistémicos incluyen 
anornn lfns esqueléticas con un hábito marfanoi de, pelo esc'I­
so y tendencia a episodios trombóticos. 
a. Ln ectopia Itmti.f. que es típicamente inferonasa l (Fig. 

8.84). suele ocurrir hacia los 10 aflos de edad. La z6nulu. 
que habitual mente contiene ci fras elcvadas de cisterna. se 
desintegra, de foona que suele pcnlcrse la acomodación. 

Fil . ' .804 
Subluxadón lnferonasal del cristal1no en una homod stlnuria. 

b. Puede ocu rri r glaucoma de átlgulo cerrado secutldario 
como re~u ltado del bloq ueo pupi lar causado por [a inear­
ceHtción del cristalino en [a pupil a o una IUJlació n total 
dent ro de la cámara anterior. 

4. La hiperlisine mia es muy rara. un error innnlO del metabo­
lismo con herencia AR causado por una defi ciencia de ccto­
glutarato reductasa. Los s ignos sistémicos incluyen lax itud 
ligamentOs.1. hipotonía muscular. convulsiones y minusvalfa 
mental. En ocasiones se asocia con ectopia lentis. 
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5. La de ficiencia de sulfito oxidasa es muy ranl. Es uo tras­
lOmo AR del metabolismo del azu fre ¡;anlc!erizado por una 
rigidez mu s¡; ul ar progres iva. post ura de descerebración, 
minusvalía mental y fallecimiento general mente antes de los 
5 años de edad, La ectopia lemis es universal. 

6_ El síndrome de Stickler se asocia en ocasiones con ectopia 
lentis. y el desprendimienw de retina es el problema más fre­
cuente (rerCapít ulo 12) . 

7. El síndrome de Eh lers-Danlos (ver Capítulo 20) se asocia 
en ocasiones con ectopia lent is. 

Tratamiento 

Las principales complicaciones de la ectopia lentis son (a) crror 
de refracción (miopfa lenticular). (h) di storsión óptica producida 

por astigmati smo y/o efecto del horde del cristal ino, (e) glauco­
ma y, raramente. (d) uveítis inducida por el cri stalino. 

l. La corrección con gafas pucde ¡;orregi r Ull as tigmatismo 
inducido como resultado de la ind inación del cri stali no o e l 
efecto del borde en ojos (;On sublu;o;ación leve. La corrección 
afáq uiea pucdc obtener también buenos resu ltados visuales si 
una porción signiti¡;ativa del eje visual es afáquico corno se ve 
a través de ulla pupila no dilatada. 

2. La extirpación quirúrgica del cristal ino, empleando técni­
cas microqui rú rgicas int.raoculares cerradas. está indicada 
para ¡;atarata. glaucoma induci do por e l cristali no, uveíti s o 
contacto cndoteliaL 
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O ftal m o logía C linica 

Introducció n 

Fisiología de la producción 
de humor acuoso 

El cuerpo c il iar es tá formado por la pan;. plicata anterior (de 
2 mm de lincho) y la pan; plana posterior (de 4 mm de ancho). La 
pan> plicllta emite 10 procesos cil i:lres orientados radialmente que 
se proyeclan en el inte rior de la cámara posterior. Cada proceso 
ciliar eslá cubierto por una cllpa de epi telio pigmentado continua 
con el epitelio pigmentario de !tt retina y una capa epitclial no pig­
mentada continua con la ncurorrc tina. Cada proceso tienc también 
una tcnninación arteriolar cenlral en una rica red capilar. Las fuer­
tes uniones entre las células epi ld iale~ no pigmentadas adyllcentes 
con ~ti tuyen la barrera sangre-humor acuoso. El humor acuoso es 
sc.'Cretado activamente por d epitd io ciliado no pigmentado como 
resullado de un proceso metabólico activo que depende de varios 
sistemas em:imáticos. csp<.'cialmcll te la bomba de Na~ IK ~ ATPasa. 
que secreta iones Na I dentro de la c3mam posterior. El agua sigue 
de forma pasiva el gradiente osmótico. U I anhidrasa carbónica 
l:lInbién desempeña un pape l. pero el mecanismo preciso no está 
claro. La setTcci6n del humor acuoso se ve disminuida por facto­
res que inh iben el metabolismo activo como la hipoxia y la hi po­
term ia. pero es independ iente de l nive l de presi6n in traocu lar 
(PIO). El análisis de las prc:siones hjdro~t{¡ t i(; a y osm6tica a través 
del epitelio (; iliar revela que en condicionl's nom1Ule~ la secreci6n 
pllsiva juega un papel escaso o nulo C11 la génesis del humor acuo­
so. La SCt,TCCión del humor acuoso desciende por lo siguiente: 

• Fármacos como betabloqueantcs. simpaticomi méticos e inhi­
bidores de la anhidrasa Cllrb6nica. 

• Procedimientos ciclodestmet ivos como cielocrioterapia y 
ablación con láser. 

• Colapso del cuerpo c iliar. que puede deberse a: desprend i­
miento del cuerpo ci liar. inn amación del epitelio (;i liar secre­
lor asociada con iridocicl ilis y desprendimiento de reti na. 

Drenaje del humor acuoso 

Anatomía 

l. La trama trabecu lar (u abéculo) cs unaestructum similar a 
un fi ltro situada en el ángulo de la cámara anterior a lravés de 
la cual el 90% del humor acuoso abandona e l ojo (Fig. 9. 1) . 
Consta dl' las tres partes siguientes: 
a. La trama ureal (Fig. 9.2a) es la porci6n más interna. que 

consta de una l1ul lla en formll de cordones que se extienden 
desde la raíz deJ iris hasta la ]fnea de Schwalbe (Fig. 9.2c). 
Los espacios intertntbecularcs son relativllmente gnmdes y 
ofrecen poca resistencia al paso del humor acuoso. 

b. La trama com eoesclertll (Fig. 9 .2b) forma la porc ión 
media. más grande, que se extiende desde el espol6n esc lc­
ral (Fig. 9.2g) hastlllll línea de Schwalbe. Los cordones 
forman capas y los espacios in tertrabecu lares son más 
pequeños que en la trama uvea!. 

Fig. 9.t 
Microscopia electr6nica de ~rrldo de la trama t rabecular. 

Fil. 9.2 
Anatomía de los canales de drenaje. (a) Trama uveal: (b ) trama 
corneoesdera!; (c) li nea de Sdlwalbe:(d) canal de Schlemm; 
(e) canales colectores: (f) músculo longitudinal del cuerpo ciliar: 
(1) espolón esclera!. 

c. La trama em/oIelial (Yllxtacatlalicular) es 111 pllrte externa 
estrecha dcl trabéeulo que enlaza la trama eomeoesclerltl 
con el endotelio de la p:lred imerna del canal de Schlemm 
(Fig. 9.2d). El tej ido yuxlacana!icular ofrece la mayor pro· 
porc ión de la re s i ~ tcnc i a normal al dre naje del humor 
acuoso. 

2. El c ana l de Sc h lemm es un canal circunferencial s illwdo 
en la esclerótica perilfmbicu y atravesado por septos que for­
man puemes. La pared interna del canal cstá cubierta por 
células endoteliales con forma de huso que contienen invagi­
nuciones (vacuolas gigantes). l.¡¡ pared externa del canal está 
cubiena por células aplanadas lisas y contienc las aberturas 
de los canales colectores (Fig. 9.2e) que abandonan el canal 
de Schlemm forma ndo ángulos oblicuos y conectan directa o 
indirectamcnte con las venas epiescleralcs. 



Fisiología 

El hu mor acuoso fluye desdc la cámam posterior a la cámara 
anterior a tmvés dc la pu pil a y es drenado del ojo por dos vías 
diferentes: 

l . La vía trabecular (convencional) se encarga aproximada­
mcme del drenaje del 90% del humor acuoso (Fig. 9.3a). El 
humor acuoso fl uye a través del trabéculo hacia el canal de 
Schlemrn y de ahí es evacuado por las venas epiesclerales. Ésta 
es una vfa sensible a la presión del volumen del flujo, de forma 
que al aumentar la presión aumenta el drenaje. El drenaje tra­
becular puede ser aumentado por fármacos (rnióticos, simpati­
comiméticos). trabeculoplastia por láser y trabeculotolllfa. 

2. La vía uveoesderal (no convencional) se ocupa del dre­
naje del 10% del humor acuoso restante (Fig. 9.3b) . El humor 
acuoso pasa a través del cuerpo ciliar hacia el espacio supra­
coroideo y es dre nado por la circulación venosa de l cuerpo 
ci liar. la coroides y la csclerótica. El drenaje uveocsderal dis­
minuye por mióticos y au menta por atropina. simpaticomi ­
méticos y prostaglandinas. Cierta cantidad de humor acuoso 
también drcna a través del iris (Fig. 9.3c) . 

Fia:.9,J 
Drenaje normal del humor acuoso. (a) Via t rabecular 
co!wencional: (b) vla uveoescleral: (e) a través del iris. 

Presión intraocular 

Factores determinantes 

l. Tasa de secreción de humor acuoso. 
2. La tasa de drenaje del humor acuoso. que es proporcio­

nal a la resistencia encontrada en los canales de drenaje y el 
grado de presión venosa epiescleral. La tasa de dren aje del 
humor acuoso es proporcional a la diferencia entre la presión 
in traocular y la presión venosa epiescleral. La relación entre 
estos facto res se puede expresar de la siguiente fonlla : 

F = C(Po-PeJ . donde: 

Glaucoma 

F = tasa de drenaje del humor acuoso (normal 2 ~I/min) 
e = fac il idad del dre naje del humor acuoso (norma l 

0,2 ~lImin por mmHg) 
Po = PIO cn mmHg 
Pe = prcsión venosa cpiesdcral (nonnal 10 mmHg) 
Por ejemplo: 
• Si la prcs i6n venosa epiescleral es 20 mmHg. la PIO 

será (2/0.2) + 20 = 30 mmHg. 
• Si la faci lidad de drenaje es 0.05. la PIO será (2/0,05) + 

10 = 50 mm Hg. 

Distribución 

La distribución de la PIOen la población general tiene un rango de 
oscilución entre 11 y 2 1 mmHg. Aunque no hay un punto absolu­
to de cone, 2 1 mmHg se considera el límite superior de la norma­
lidad, y valores por enci ma de éste son sospechosos. Sin embargo. 
en algunos pacientes la lesión glaucomatosa ocurre con P10 infe­
riores a 21 mmHg (g laucoma con tensión normal) mientras quc 
otros permanecen indemnes con P10 superiores a 30 mmH g 
(hipenensión ocular). Aunque el nivel real de PIO es imponante 
en el desarrollo dc la lesión glaucomalOsa, hay otros factores que 
también part icipan. Elnivcl dc PIO cs hcredado. de fOnTIa que los 
familiares de primcr grado dc los pacientes con glaucoma prima­
rio de ángulo abierto tienen valores de PIO más altos. 

Fluctuación 

La PIO normal varía con el momento del día. el latido cardíaco, 
la prcsión arterial y la rcspiraci6n. El patr6n de la curva diurna de 
la PIO varía en el ojo normal y glaucomatoso. con una tendencia 
a scr más alta por la mañana y más baja después de mediodía y 
por la tarde. El rango medio de nuctuación diurna de la PIO en 
los ojos normales es de 5 mmHg : si n embargo, la variación es 
mayor en los pacientes con glaucoma o hipertensión ocular. En 
los pacientes con glaucoma con tensión normal las fluctuaciones 
son las mi smas que en personas normales. Una determi nación 
úni ca norma l. especia lme nte si se real iza al final de la tarde, 
puede dar lugar a confusiones. por 10 que puede ser necesario 
obtcncr varias determinaciones en difcrentes momentos del día 
(fases) . En la práctica clín ica . el establecimien to de las fases 
durante la mañana puede ser suficiente porquc el 80% de los 
paeientcs tendrán máximos ent re las 8 y las 12 horas. 

Clasificación 

El glaucoma es una neuropatía óptica con un aspecto caractelÍslÍco 
de la papila ópt.ica y patrones específicos de defectos en el campo 
visual que suele asociarse con una PIO aumentada. aunque no inva­
riablemente. Debido a la fisiopatología. la presentación clínica y el 
tratamiento de los diferentes tipos de glaucoma son muy variados, 
no existiendo una única definición que cnglobe adecuadamente a 
todas las formas. La comprensión dc este concepto ayuda a expli­
car, por ejemplo, por qué un paciente con «glaucoma» puede no 
tener síntoma~ mientras que otro experimenta dolor brusco y enro­
jecimiento. El glaucoma puede ser (a) congénito (del desarrollo) o 
(b) adquirido. La clasificación posterior en los tipos de ángulo 
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abierto y ángulo cerrado se Ixlsa en el mecanismo por el cual se ve 
afectado el drenaje dcl humor acuoso. El glaucoma también puede 
ser (a) prillwrio o (b) secundario dependiendo de la presencia O la 
ausencia de factores asoc iados que contribuycn a que la presi6n 
aumente. En los glallcomas primarios la elevación de la PIO no se 
asocia ¡;un otros tra~tomos oculare~. mientras que en los glaucomas 
secundarios un trastorno identi fi cable ocular o no ocular alte ru el 
drenaje del humor acuoso. que. a su vez. da lugar a una elevaci6n 
de la PIO. Los glaucomas secundarios pueden ser adquiridos o del 
desarrollo. y de tipo de ángulo abicrto o de ángulo cerrado. 

Glaucomas secundarios de ángulo abierto 

Los glaucomas pueden sulxl ividirse en tres tipos de acuerdo con 
el punto en que el drenaje del humor ¡ICUO SO está obstruido. 

l. Glaucoma pretrabec ular. en el que el drenaje del hu mor 
ac uoso está obstruido por una membrana que cubre el tra­
béculo (Fig. 9.4a) y que puede constar de: 
• Tejido librovascular (p. ej .. glaucoma neovascular). 
• Células endotcl ialcs (p. ej .. síndrome endotel ial iridocomcal). 
• Células epiteliales (p. ej .. epi te li1..ación de la cámam anterior). 

2. Glaucoma trabecular. en el (Iue la obstrucción ocurre como 
resultado del «tapon:uniento» de la trama por: 
• Partículas de pigme nto (p. ej .. glaucoma pigme ntario, 

Pig. 9.4b). 

, 

• Glóbulos rojos (p. ej .. glaucoma por hematíes). 
• Glóbulos rojos degenemdos (p. ej .. glaucoma de e~ hl l a s 

fantasma). 
• Macrófagos y proteínas de l crista li no ( p. ej .. g l:lUco ma 

fawl ítico). 
• Proteínas (p. ej .. uveíti s hipcrtcnsiva). 
• Matcri al de seudocx foli aci6n (p. ej .. glaucoma por !'eudo­

exfoliaci6n). 
En los glaucomas t rabecu lar~ las propias fibras trabecula­
res pueden estar también altcmdas por: 

• Edema (p. ej .• irilis por herpes zoster). 
• Cicatrización (p. ej .. glaucoma por n.'C~ión del :'Ingulo pos­

traumática). 
3_ Glaucoma postra becular, en el que el propio trabéculo es 

nonnal pero el drenaje del humor acuoso está afectado como 
resultado de una presión venosa epiescleral elevada debido a: 
• Fístulas car6tida·seno cavernoso. 
• Síndrome de Sturge-Wcbcr. 
• Obstrucción de la vena cava superior. 

Glaucomas secundarios de ángulo cerrado 

En los glaucomas sec undarios de ángulo cernIdo el drenaje 
está afectado por la sobreposición e ntre el ir is periférico y el 
trabécu lo por fu crz;¡s anteriores o posterio res de 101 fo rma 
sigu iente: 

b 

d 

Fil. 9 .• 
Mecanismo de obstrucdón 
acuosa en tos glaucomas 
secundarios (\'t'( texto). 



l. Las fuerzas posteriores empuj an al iri s periférico contra 
cltrabéc ul o (p . ej .. iri s bombé debido a sec lusión pupi lar. 
Fi g. 9.4c). 

2. Las fuerzas anteriores estiran del iris sobre el trahéculo!XI!" 
contracción de membranas intlamatorias (Fig. 9.4d) o membra­

nas tibmvasculares (p. ej .. glaucoma ncovascuJar tardío). 

Tonometría 

Tonometría de Goldmann 

Principios generales 

La tonometría es la determ inac ión objetiva de la PIO. basada. 
habitualmente, en la fuerza necesaria para aplanar la córnea . o el 
grado de indcntación corneal producido por una fuerza fij a. La 
tonomctría por aplanamiento se basa en e l principio de Imbcrl­
Fick. que afirma que para una esfera ideal. seca y de paredes fi nas 
la pres ión en su interior (P) es igual a la fuerza nCl:csaria parll 
aplanar su superficie (F) dividida entre el área de aplanamiento 
CA) (es decir. P = nA) . La PIO es proporcional a la presi6n apli­
cada al glooo (en la práctica la córnea) y el espesor de las paredes 
del glooo (es decir. cl espesor de la córnea. que es vari able). Sin 
embargo. el ojo humano no es una esfera ideal - la córnea es rígi­
da y resiste el apl anamient o-. No obstante. la atracción capilar 
del menisco lagrimal también t.iende a tirar del tonó metro hacia la 
córnea. Con el tonómetro de Go ld man n la rigidez cornea l y la 
¡¡tracci6n capilar se contrarrestan en tre sí cuando el área aplanada 
tiene un diámetro de apro :>< imadarnente 3.06 mm (Fig. 9.5) . El 
tonómetro de Goldmann es un tonómetro de fue rza variable muy 
exacto que consta de un doble prisma (Fig. 9.6). 

Fig.9.5 
Principios de la tonometrla de aplanamiento de Goldmann. 

, 

Fig.9.6 
Ton6metro de aplanamiento de Goldmann. 

Procedimiento 

l . Se instilan anestésico t6pico y flu oresccína en el saco conjun­
tiva!. 

2. En l<l lámpara de hendidura se aplica un pri sma de Goldmann 
(montado en un tonómetro) axial mente a la superf1cie de la 
e6rnea. 

3. Se verá un patrón de dos semicírculos. uno por encima y otro 
por debajo de la línea media horizontal. 

4. Se hace rolar e l dial del lonómelro para alinear los bordes 
illleriores de los semicírculos (Fig. 9.7e). 

5. La lectura del dial. mu ltiplicada por JO. es igual a la PIO. 

Posibles errores 

l. Un patrón de fluoresceína inapropiado como resultado 
de un exceso de fluo resceína hará que los semicírcu los sean 
demasiado gruesos y los radios demas iado pequeños (Fi g. 
9.7a). micntras que una fluoresceína insuficien te hará que los 
semicírculos scan demasiado finos y los radios dem as iado 
largos (Fig. 9.7b). 

a b , 
Fig.9.7 
Semicírculos teñidos con fluo resceina que se ven durante la 
tonometrla (ver texto). 
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2. La presión sobre el g lobo ocular, por los dedos del exa­
minador o porque el pacicnl e cierra los párpados (Pig. 9.8) . 
dará lugar a una lectura arti fic ialmente alta. 

Fil. '.8 
Cierre de los párp~dos dun.nte la tonometría que dar.í lugar 
a una lectura inex~cQ. 

J. Una calibración incorrecta del ton6metro puede causar 
una lectura incorrecta. Por lo tamo. es importante comprobur 
la calibraci6n a intervalos regulnrcs. 

4. La patología corneal como un gran edema. diSIorsi6n y 
espesor anonmll dará lugar a Iccluras inexaelas. 

Otros tonómetros 

1. El tonómetro de Schiot% se bas:1 en el princi pio de 1:1 
lonometría dc indentación en la que un émbolo con un peso 
predeterminndo se aplica sobre la c6rnea (Fig. 9.9). La cami­
dad de indentación se mide en UIllI escala y la lecturu se con­
vieTle en milfmctros de merc urio en una labia especial. El 
IOnómetro es baralo. fácil de usar y no requiere lámpara de 
hendidura. aunque aClualmenle se emplea poco. 

2. El de Perkins es un lonómetro manual de aplanamiento que 
emplea e l prisma de Goldmann adaptado a una pequeña 
fuenle de IUl . Es pequeiío, no precisa una lámpara de hendi · 
dura y, por lo lanlO. se puede emplear para medir la PIQ en 
pacientes encamados o anestesi ados (Fig. 9. 10). Sin emb:u" 
go, requiere una práctica considerable antcs de oblener lec­
tUnlS fiables. 

J . El de chorro de a ire (olr..puff) (Fig. 9. 11 ) es un lon6me­
tro de no contacto que emplea el pri ncipio de aplanamiento 
pero. en vez de usar un prisma. aplana la parte central de la 
córnea con un chorro de aire . El tiempo necesario pant :lpla· 
nar 10 suficiente la córnea se relaciona directamente con e l 
grado de 1'10. El instrumento es fáci l de utilizar y no prcd sa 
un anestésico tópico. Por lo tanto. es especialmente úti l para 
la detección por parte de no o fta lm610gos. Su principal 
inconveniente es que es exacto s610 en el rango de presiones 
bajas·medias. El chorro de aire puede asustar al paciente por 
su fuerza :lparenle y el ruido. 

• 

Fil. 9.9 
(a) TonómetrO de S<:hiou: (b) principios de tonome(r¡~ 

de Indentación. 

Fil. 9.10 
Ton6meuo de apl~nami ento manual de Perkin$. 

4. El P ulsair 2000 Keeler (Fig. 9.12) es un tonómetro manual 
de no contaclO que incorporu un d isposi tivo de activad6n de 



Fig.9.tt 
Too6metro de chorro de aire. 

Fig. 9.12 
Tonómetro Pulsair (de Keeler). 

alineación automática que reduce el error del usuario. El ins· 
trumento se puede emplear con el paciente en bipedest:Lc ión 
yen decúbito. y no hace ruido. Proporciona determinacioru!s 
de uti lidad c línica comparables con el tonórnetro de Gold­
mann.lIunquecon el uso tiene tendcncill a una desviación en 
su exactitud. por lo que es obligatorio rcclllibrarlo de forma 
regular. 

5. El Tono-Pen es un lonórne tro de contacto portáti l. manua l. 
en miniatura. autorregul¡¡b le y que funciorm con batería (Fi g. 
9.13). La punta de la sonda contiene un transductor (Iue mide 
la fuer/a aplicada. Un microprocesador anal iza la curva fuer­
za/tiempo generada por c l transduclordurante la indcmación 
corneal para calcular la PIO . El instrumcmo se correlaciona 
de forma favorab le con e l tonómetro de Goldmann aunque 
sobrevalora ligeramente una PIO baja y subestima una Pie 
alta. Su principal ventaja es que puede obtener determinacio­
nes cn un ojo con una córnea distorsio llud:r o edematosa, así 
corno a tmvés de una lente de contacto de vendaje. 

Glaucoma 

e Gonioscopia 

Introducción 

Objetivos 

El ángulo entre la superficie corneal posterior y la superficie ante­
rior dd iris constinrye el ángulo de la cámara anterior. cuya confi­
gunrción es importame p .. 1ra la patogenia del glaucoma. El COIl\óK'­

to entre e l iris perifé rico y la córnea significa que bay un ángulo 
cernido, 10 que impide el acceso del humor acuoso a la muna tra­
bccu lar. mientras que una separación amplia entre ambos signifi­
ca (lue hay un ángulo abierto. lo que implica que la obstrucción del 
humor acuoso se encuentr..! en la trama tr.lhccular o más a llá. La 
gonioscopia ),upone e l examen y el análisis del ángulo. 

1. La gon ioscopia di a gnóstica fa cili ta la identificaci ón de 
e~tructuras ¡¡ngu lares anonn¡¡1es y la estimación de la ampli­
tud del ángulo de la cámar.l. algo particuhrnnente importante 
en cl tratarniento de ojos con ángu los estn.-chos. 

2, La gonioscopia quirúrgica permite visua lizar e l ángulo 
durante procedimientos corno la trabccu loplastia con láser y 
la goniolOmí¡¡ . 

Principios ópticos 

El {i ngulo de la cámara anterior no se puede visualizar directa­
mente a través de una córnea intacta porque la luz emi tida desde 
las cstructuras del ángu lo sufre una rcOexi6n interna total en la 
superfic ie lIllIcrior de la película lagrimal precomeal. Una gonio­
lente e limina la renexión inte rna tota l a l sust ituir la interfase 
pelícu la 11Igrimal-aire por una interf¡¡sc nueva película lagrimal­
goniolenle (Fig. 9. 14). 

l. Las goniolcntes indirectas (goniocspejos) proporcionan una 
imagen e n espejo del ángulo opuesto y se pueden emplear 
sólo conjuntamente con una lámpam de hendidura. 



Oftalmología Clínica 
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Fi¡. 9.1 4 
Principios óptjc.os de gonioscopía: n '" índice de refracción: 
i = ángulo de incidencia. 

2. Las goniolcntcs directas (gon iopri smas) proporcionan una 
visión directa del ángulo. No rcqu icrcn una lámpara de hcn­
didura y se emplean con el pacientc en decúbito supino. 

Goniolentes 

Tres espejos de Goldmann 

Es una goniolcnte indirccta quc tiene un diámctro dc la su¡x:rfi· 
cie de con lacto de aproximadamente 12 !11m (Fig. 9. 15 izquier­
da). Es relat ivamente fác il de dominar y proporciona una exce­
le nte visión de l ángul o. Tambié n estabi li za e l gl obo y. por lo 
tanto, es apropiada para la t rabeculopla~tia con láser de argón, La 
curvatura de la su¡x:r fi c ie de contal:to de la Icnt!;: es mayor que la 
de la córnea. por lo que se precisa una sustancia de acopIamien­
to viscosa con el mismo índice de refracc ión de la córnea para 
ocupar el espacio entre la córnea y la goniolente. Después de la 
utilización de la sustancia de acoplamiento, la vi sión del pacien­
te es borrosa y no se puede examinar el fondo de ojo. Por 10 
tanto, la peri metría, la oftalmoscopia o la fotografía de las papi­
las deberán real izarse antes de la gonioscopia. Se han disenado 
moditlcaciones dc la lentc de Goldmann con uno (Fig. 9. 15 dere­
cha) y dos espejos y una cobertura anlÍ rrenejo para la trabcculo­
plastia (;Un láser. lo que permite la visualizaú 6n sim u!t(ínea de 
una circu nferem;ia más amplia del ángulo. 

Fig.9.15 
(a) lente de triple espejo de Goldmann: (b) goniolente de espejo 
único. 

Zeiss 

tsta y la similar Posner y Sussman son goniolcntes indirel: tas de 
euat ro espejos que se sostienen por un man go (Fig. 9. 16). La 
superficie de contaclO de la lente tiene un di ámetro de 9 mm y una 
curvatura más plana que la de la córnea. por lo que no necesi ta la 
sustancia de acoplamiento. Las lágrimas proporcionan un materia] 
de conlal:to y lubrificación adecuados para la lente, Esto permile 
un examen rápido y cómodo del ángulo y. de fonna importante. no 
interfi ere con los exámenes IXlsteriores del fondo de ojo. Los cua­
Ira espejos faci litan la visual i7..llción de toda la circunferencia del 
ángulo con una rotación mínima. Esta lente es úti l para la gonios­
copia de indentación (I'a después). pero no se puede emplear para 
la trabeculoplaslia con láser porque no estabiliza el globo. 

f i¡.9. 16 
Goniolente de cuatro espejos de Zeis5. 

Koeppe 

Es una goniolente di agnóstica directa en forma de cúpula que se 
cncuentra en dife rentes tamaños (Fig. 9. 17). Es fácil de usar y pro­
porciona una visión panorámica del ángu lo. Por lo tanto, es espe­
cialmente útil para la comparación s imultánea de una partc del 
ángulo con otra. Además. eon el paciente en decúbito supino. la 
cámara anterior puede ser un JX>Co más profunda y el ángulo más 
fácil de visualizar. Cuando se emplea conj untamente con un 
microscopio manual. ofrece una gmn ncxibilidad. penni tiendo una 
inspección detallada de diversas sutilezas de las estructuras del 



ángu lo medi ante ilumi nación directa y retroilUlIIinaciÓn. No se 
puede utilizar junto con una lámpam de hendidura y. por lo tanto. 
no propord ona la misma claridad. iluminación y diversas potenci:l-~ 

en comparación t'On In!> goniolcntes con lámpara de hendidura. 

Swon~Jocob 

Es una goniolcnte quiní rgicll di recta que se sostiene sobre la cór­
nea por un mango (Fig. 9.18). 

Fil· 9.18 
Gooiolente quinírgica de Swan.Jacob. 

Técnica gonioscópica 

Gonioscopio de Goldmonn 

Hay que avisar al pac ie rue de que la lente tocará el ojo pero no 
causad rná~ que una leve molestia. También hay que pedi rle al 
paciente que ma ntenga nmhos ojos abienos en todo momento y 
que no mueva la cabeza hacia at rás cuando se insene la lente. 

l . Se in ~li l a :lncst{!!>ico tópico en el fon do de saco inferior. 
2. Se inserta un lfquido de acoplamie11lo (p. ej .. un gel carbóme­

ro) en la concavidad de la lente. pero llenándola sólo hasta la 
mitad . 

3. El paciente mim hacia arriba y el borde inferior de la lente se 
inscnacn el interior dcl fondo de saco inferior. y luego se pre­
siona rápidamentc contm la cómea de fomm que la sustancia 
de acoplamiento no se eScape. Se pide al paciente que mire 
hacia delante con e l otro ojo. 

4. Se visualiza el ¡íngulo con el pequeño espejo gonioscópico en 
forma de cúpula (si se está utili ... ..ando una lente con tres espejos). 

5. Inicialmente el e~pejo se coloca en la posición de las 12 horas 
p<LTa visunlizar el ángulo inferior. y luego se hace rotar e.n el 
sentido dc las ngujas {Ie l re loj. El haz de la lámpnril de. hendi­
dum debe tener 2 mm de ancho. y cuando se mira en di feren­
tes posiciones ~uele se!' mejor rotar el haz de forma que su eje 
esté en ti ngulo recto con el espejo. 

Glaucoma 

NB: La imagen está opuesta lateralmente en el espejo en 
el meridiano ho rizontal e inver tida verticalmente en el meri­
diano vertical. 

Gonioscopia de Zeiss 

L1S e tap:JS pre liminares son las mismas que en la gonioscopia de 
Goldmann pero no se necesila lfquido de m:oplarniento. 

l. El pacie nte mi ra h:lcia de lante. Bajo la visualización con la 
hí mpara de hend idura se eoloca la lente directamente en el 
centro de la córnea. Se necesita un contaclo suave con la cór­
nea porque la pres ión excesiva di ~tors iona las e~tructuras del 
ángulo. 

2. Se visual ila cada cuadrante del ángulo con e l espejo opuesto. 
El fondo de ojo central se puede ver a través de l centro de la 
lente. 

3. La gonioscopia de indentación se puede rea li zar med iante 
presión posterior sobre la córnea. Es to forzará el paso de 
humor acuoso por el ángulo de la cámara anterior. desplazan­
do hacia at rás el iris periférico . 
• Si e l ángulo está cermdo por mem •• posición entre el iris y 

la córnea (cierre por aposic ión). el ángulo será forzado a 
abri rse. 10 que permilc la visLl:l lización del receso angular 
(Fig. 9 .19b). 

• 

b • 

~ 
e • 

~ 
Fig. 9.19 
Principios de gonioscopla de indentaci6n (ve r texto). 
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• Si el ángulo está cerrado completamente por adherencias 
entre e l iris periférico y la córnea (cierre por sinequi a~ ). 

segui rá cerrado (Fig. 9. 19c) . 
• Si el cierre por sinequias es parcia l. parte del ángulo se abri­

rá y otro parle permanecerá ccrrada (Ag. 9.20 izquierda). 

N B: Con la práctica. la gonioscopia de indentadón delicada 
permite la vlsualizadón incluso del ángu lo normal. Las gonio­
lentes son una fuente potencial de Infecdón y deben desinfec­
tarse de la misma forma que las cabezas del tonómetro. 

Fig.9.20 
Gooioscopla de indentacián. (De~cha) aspeCtO del :ifl8\Jlo antes 
de la ¡ndentación mostrando un cierre completO e imposibilidad 
de visualizar el ápex de la cuña corneal; (Izquierda) durante la 
indentadón parte del ángulo es forudo a abrirse pero 
permanecen algunas sinequias periférkas permanentes. 

Identificación de las estructuras 
del ángulo 

La Figum 9.21 muestra la anatomía de las estructuras del ángu lo. 

l. La línea de Schwalbe es la estruc tura más ant e rior. que 
aparece COIllO una línea opaca. Anatómicamen te represcnw III 
terminaci6n pcriférica de la membrana de Descemct yell ími­
te anterior dcl lrabéculo. 

2. La c uña corneal es úti l paro local il,.ar una línea de Schwal­
Ix: invisible de la siguiente forma: 
a. EmpicandO un haz de la l:ímpara de hendidura estrecho se 

pueden ver dos retl ex ioncs linea les. una de la superficie 
externa de 13 córnea y su unión con la csc le rótic:l. y o tra de 
la superficie interna de la córnea. 

b. Las dos rcOexiones se encuentr:m en el vért ice de la cuña 
corneal, que coincide con la Ifnea de Schwalbe. 

NB: Cuando se lleva a cabo una trabeculoplastia con láser, 
una Irnea de Schwalbe pigmentada no debe confundirse con el 
trabécu lo pigmentado posterior. 

3. El trabéculo se extiende desde la línea de Schwalbc hasta e l 
es polón esc leral y tiene una anchura media de 600 ~un . 

Unea de Schwatbe 

Trama trabecular 

Procesos del Iris 

Fig. 9.11 

Canal de Schtemm 

Espolón esclaral 

I 
I 
I 

Anatomra de la estructura del1ngulo. 

GonioM:ópicamente. muestra un aspecto de vidrio esmerilado 
y parece profundo. La pane no funcional anterior se eneuen­
tr.! adyacente .. la líne .. de SchwlI lbc y tiene un color blanque­
c ino. La parte pigmentada poste rior fu nc ional se encuentra 
adyaeenle a l espolón escler'll y tiene un aspecto trnnsl úeido 
gris-azul. En la traIx:euloplas ti a con láser se aplican quema­
du ra~ en la un ión de l trabécu lo no pigme nlado con e l pig­
mentado. Lll pigmentación trabccular(Fig. 9.22) es ram lIn1es 
de la puIx:nad . En los ojos ¡¡nc ianos afec·ta al trabéculo poste­
rior en una extensión variable. y es más evidente en la parte 
inferior y menos en el meridiano horizontal. La pigmentación 
trabecu lar también es muy marcada en los ojos pardos. La 
hiperpigrnenlaei6n patol6gica está cau sada por un derrame 
exces ivo de pig mento de la cal)a posterior del ir is e n las 
siguientes situaciones: 
• Sfndromc de dispersión pigmentmia . 
• S índrome de seudocx.foliación. 

Fil _ 9.21 
Ángulo abierto amplio coo hiperplgmentación tr,¡becular. 



• Tr.tum:.tismo ocular cerrado, 
• Uvcílis ¡uHerior. 
• Después de un ¡;Iaueoma de ángulo cerrado agudo. 
• Diabetes (especialmente después de ciru¡;ía de catarata). 
• Nevus de ata. 

4. El canal de Schlemm se puede identificar en ojos si n pig­
mentación lrabecularcomo una líne'l ligeramente más oscura 
profunda en el trabécu lo posterio r. A veces se puede ver san­
gre en este canal s i la goniolente comprime las venas cpies­
clcralcs de forma que la presión venosa epiesclcral super.t a la 
PIO. Las causas patológicas de aumento de la presión venosa 
epiesc leT"J.l que se pueden asociar con presencia dc sangre en 
el canal de Schlernm son: 
• Fístula carótida-seno ClLvernoso y derivación dural. 
• Síndrome de Sturge-Weber. 
• Obstrucción de la vella cava superior. 

5. El es polón escleral es la proyecc ión más anterior de la 
cselcróti c¡1 y el lugar de adhesión del músc ulo longitudi na l 
dcl cuerpo ciliar. Gon ioscópicamcnte, el espolóu cscleral está 
s ituado j usto por detrás del trabéeulo y aparece como una 
Ixmdu estrecha. densa. blanquecina y a menudo brillante. E.'l 
el punto de referencia más impon¡mle ponlue tiene un ¡ISpec­
tO re lativamente s imilar en ojos diferentes. 

NB: En la trabeculoplastia con láser es importante identifi­
car el espolón escleral . porque la aplicación de impactos pos­
teriores a él dará lugar a una mayor inflamación. con el consi­
guiente riesgo del aumento precoz de la PIO y la formación de 
sinequias anteriores periféricas. 

6. El cuerpo ciliar sobresale justo por debajo del espolón escle­
ral como una banda de eolor entre rosa y marrón opaco o gris 
pizarm. Su anchura depende de 1" posición de la inserción del 
iris. y tiende a ser mi" e~trccho en los ojos hipennétropes y más 
ancho en los ojos miopes. El rece~o ungular representa la incl i­
nación posterior del iris cuando se inserta en el cuerpo ci liar. 

7. Los procesos del iris son pe{IUeñas extensiones de la super­
ficie anterior del iris que se insenan a nivel del espolón escle­
mi y que cubre n el c uerpo ciliar en varios grados. Existen 
aproxi madamente en una tercera p • .'lne de los ojos normales y 
son más prominentes durante la infancia y en los ojos pardos. 
Con el paso de los años tienden 11 blanquearse y pierden su 
continuidad. Los procesos del iri ~ no deben confundirse con 
las si ncqu ias anteriores pe ri fér ica~ . {Iue son más anc has y 
representan adherencias entre el iri s y las estructuras angula­
res. Sin embargo, las sinequius anteriores periféricas estrella­
das finas inducidas por la trabeculoplastia con láser inadeelHl­
da pueden confundirse fá cilmente con los procesos del iris. 

B. Los vasos sanguíneos se pueden observar a menudo en los 
ojos nonnllles porque discurren s iguiendo un patrón radial en la 
base del receso angular. Los vasos sanguín<,'OS patológicos. que 
circulan :.Ieatoriamente en varias direcciones. aparecen en: 
• Glaucoma neovascular. 
• Síndrome de uveítis de Fuchs. 
• Uvcítis anterior crónica. 

Glaucoma 

Gradación de la amplitud del ángulo 

1":1 gradación de la amplitud del ángulo es una parte esencial de 
la valorac ión de los ojos glaucomatosos o potencialmente glau­
comatosos. Sus principales objeti vos son valorar el estado fU ll­
cional del ángulo. su grado de cierre y el riesgo de cierre futuro. 
Los siguientes signos deben observarse y descrihirse en las 
mitades superior e infe rior del ángulo. teniendo en mente que 1" 
mayoría de los ángulos son más estrechos en la parte superior: 

• La forma y el contorno de! iris pe ri fé rico. 
• La e:>t ructura más profunda que se puede visualizar. 
• La cantidad de pigmentación trabccular. 
• La presencia de sinequias nnteriores pe ri féricas. 

El sistellw de Shaffe r (Fig . 9.23) registra en grados de nrco el 
ángulo formado por dos líllens tangenciales im"ginarias di bujn­
das por la superficie interna del trabéculo y la superficie anterior 
del iris alrededor de un tercio de la di !>tanci .. desde su periferia. 
En la prác tica. e l ángulo se gradúll según la visibilid¡ld de las 
divers;ls estructuras angulares. El s istema <Is igna un valor numé­
rico (4-0) a cada ángulo eon descripción ,m:.tÓruica asociada, 111 
amplitud del ángu lo en grados y el sign ificado de su interpreta­
ción clínica. 

Fi¡.9.23 

Grado 
3 

Grado 
2 

Grado , 

Sistema de gradación de Shaffu de la amplitud dellinguJo. 

1. El grado 4 (35-45°) es el ángulo más ¡unplio característico 
de miopía y afaquia en el que el cuerpo ci liar se puede visua­
lizar con facilidud; no se puede cerrar. 

2. El grado 3 (25_35°) es un ángulo abierto en el que al menos 
puede identificarse el espolón escleml: tampoco se puede cerrar. 

J . El grado 2 (20°) es UI1 ángul o moderadamente estrecho en el 
que sólo cl tmbéculo puede identificarse; e l cierre del ángu lo 
es posible pero improbable. 

4. El grado I ( 10 0 )e5 un ángulo muy cstrccho en el (lile sólo se 
puede identificar la línea de Sehwalbe y quizá también e l 
ex tremo del trabéculo; el cierre del ángulo no es inevitable 
pero el riesgo es alto. 

5. El ángulo hendido es aque l en el que no hay contacto irido­
corneal obvio pero no se pueden iden tificar cstructurllS del 
ángu lo; este ángulo tiene e l mayor riesgo de cierre inminente. 
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6. El grado () (¡¡o) es un ángulo cerrado debido a contacto irido­
corneal y se reconoce por la incapacidad para identificar e l 
vért ice de la cu ña cornca!. La goni oscopi a de indentación 
empleando una lente de Zeiss es necesaria para di fere nciar las 
formas «aposicional» y «con sinequias» de cierre del ángulo 
como se ha descrito antes. 

• Cabeza del nervio óptico 
(papila óptica) 

Anatomía aplicada 

Fibras nerviosas retinianas 

En e l g laucoma la clave para interpretar la pérdi da de ca mpo 
visual con relación a la excavación del ncrvio óptico es la com­
prensión de la distribución dc los 1.2 millones de axones de cél u­
las ganglionares cuando pasan a través de la re ti na, entran en el 
canal escl eral y forman la cabeza del nervio óptico (papil a o 
disco óptico). 

l. Dentro de la retina la disposición es la siguicnte (Fig. 9.24): 
• Las fibra s procedentes de la mác ul a sig uen un trayecto 

recto hasta la cabeza del nervio óptico, constituycndo un 
área con forma de huso (haz papilomacular). 

Retina 
temporal 

Rafe 

Fig, 9.24 

Retina 

¡:=~;;::;i¡¡;;::-t nasal 

Anatomia de las fi bras nerviosas retinianas. 

• Las fibras procedentes de la retina nasal también s iguen un 
trayecto relativamente rccto hasta el nervio óptico. 

• Las tíbras procedentes de la retina temporal hasta la mácu­
la siguen un camino arq ucado alrededor del haz papiloma­
cu lar para alcanzar la cabeza del ncrvio óptico. No cruzan 
e l rafe horizontal que se extiendc desde la fóve a hasta la 
periferia retinian a temporal. formando el límite entre las 
mitades superior e inferior de la retina. 

NB: Las fibras arqueadas que llegan a los lados superotem­
poral e inferotemporal de la cabeza del nervio 6ptico son mas 
vulnerables a la lesi6n glaucomatosa: las fibras del haz papilo­

macular son las más resistentes. 

1 

2. Dentro de la cabeza del nervio óptico las fihras retinia­
nas están dispuestas de la siguiente form a (Fig. 9.25): 

Fig.9.25 
Posiciones relativas de las fi bras nerviosas retinianas. (Rojo) 
periférica; (a zul) ecuatorial; (negro) central. 

• Las fi hras procedentes de la parte periférica del fondo de 
ojo se mantienen en profundidad dcntro de la capa de fibras 
nerviosas ret inianas (es decir. más cerca del epite lio pig­
memario) pero ocupan la porción más pcriféricll (superfi­
cial) del nervio óptico. 

• Las fibra s procedentes de cerca del nervio óptico se man ­
tienen superfi ciales dentro de la capa de fib ras nerviosas 
retinianas (es decir, más cerca del humor vítreo) pero ocu­
pan la porción más cenlral (profunda) del nervio óptico. 

Cabeza del nervio óptico 

l. El orificio escleral posterior (canal escleral) es el conducto 
a través del cual las fibras nerviosas retinianas abandonan el ojo. 
Suele ser ova! en su eje vertical y tiene un diámetro medio vert i­
cal de 1,75 mm. que, sin embargo, está relacionado eun el tama~ 

no de la papila óptica y el propio globo ocular. Los ojos con 
canales pequeiíos tienen discos ópticos pequenos (p. ej .. hiper­
metropía). y los que presentan canales grandes tienen discos 
grandes (p. ej .. miopía). Las varim.:iones en la fonna de entrada 
escleral del nervio óptico dan lugar a aspectos congénitos anó­
malos de la papila óptica, especialmcnte discos inclinados. 

2. La lámina cribosa consta de una serie de láminas de tej ido 
conectivo de colágeno que se extiendcn a través del orificio 
escleral posterior. Está perfo rada por 200-400 aberturas 



(poros) que cont ienen haces de fi bra" nerviosas ret inianas . 
Los poros más g randes están alineados con una d istribución 
en re loj de arena en los po los superior e inferior. tienen finos 
soportes de tej ido conecti vo y contie nen grandes fib ras ner­
viosas que son más vu lne rab les a la lesión glaueomatosa. Las 
aberturas superliciales de los poros parecen puntos grise~ pro-
fundos dentro de la excavación óptica . El aspecto de los poros 
se correlaciona con la gravedad de la lesión glaueomatosa. Si 
la lesión es ligera los poros son ]X:<luCIIOS Y redondos. en los 
ojos con lesiones moderadas son ovalados. y en las lesiones 
graves tienen fo rma de hcndidura (l'ef Fig. 9 .37). 

3. La excavación óptica es una depres ión pálida tridimensional 
en el centro de 1" cabeza del nervio óptico que no está ocupada 
por tejido ncural. Con oftalmoscopia d irecta se eva[lÍa mejor 
observando [a curvatura de [os pequeños vasos sangu íneos a 
medida que cruzan el disco. mientras que con la oftalmoscopia 

Glaucoma 

A 

indirecta con lámpara de hendidur:t se pueden apreciar tr idi- B 
mensiona lmente los oordes reales de la excavación. El color 
pálido de la excavación se debe a la exposición de la lámi na cri -
basa y 1:1 pérdida de tej ido g lial en el centro del disco. El tama-
ño de la excavación está relacionado con el d iámetro de l disco. 
Un disco pequeño tendrá una excavación pequeña debido a que 
las fi bms nerviosas se cruzan a medida que salen del ojo. mien~ 
tr:ts que un disco grande tendrá una excavación mayor porquc 
las fibras nerviOSl.IS retinianas están menos cruzadas. 

4, Capas (Fig. 9 .26) 
Q. La capa defibrm' I/ enjosos. la más superliciaL tiene como 

soporte ti astrocitos . Es fáci lmente vis ible con el oftalmos­
copio y se ve mejor con una luz sin rojo. 

b. La capa pre fomillor. que consta de fibras nerviosas reti ­
nianas que se han angulado postcriormellle dcsde el plano 
de la retina. es visible sólo dent ro de la excavaciÓn centra l 
(a en la Fig. 9.26A). 

c. La capa [omillor consta de la hímina cribosa y de los haces 
de fi bras nerv iosas re ti nianas que pasan a tra \'és de e lla. 
Las manchas grises visibles en la excavación óptica con 
oftalmoscopia representan [as abcTluras anteriores de las 
fe nestrac iones en la lámina (b en la Fig. 9.26A). 

d. La capa pos/omil/ar consta del nervio óptico posterior a 1;1 
lámina cribosa (c en la Fig. 9 .26A ). Las fi bras nerviosas 
adquieren vainas de mielina. por [o que el d iámetro del 
nervio óptico se dobla. 

Cabeza del nervio óptico no rmal 

l. La excavación ópt ica tiene tres aspec tos principa les: 
• Hoyut:!lo con una pequeña excavación cent ra l (Fig. 9 .27). 
• Perforada con una excavac ión centra[ más profunda (Fig. 

9.28) . 

• Con la pared temporal en pcndiel1!e (Fig. 9 .29). 
2. La relación excavación:disco indica e l d iámetro de la 

excavación expresado como una fracción de l d iámetro de l 
disco y debe determinarse en los meridianos \'eTlieal y hori­
w ntal. Esta relación está determinada gené ticamente y tam­
bién es dependiente de l área del d isco. El oorde neurorreti­
!liana (ver después) ocupa un área relat ivamente s imilar en 
ojos d ifere ntes; por lo tanto. discos grandes t ienen exeava-

,1 

e 

Fil . 9.26 
Sección tnnsversal de la cabeD! del nervio óptico. (A) pequeña 
excavación fisiológica: a ,. capa prelaminar. b = capa laminar. 
e = capa posIaminar : (B) gran excavación fisiológiu; (C) excavación 
gbucomatosa total. 

Fil. 9.27 
Papila normal con una excav~ción pequeña (foseta). 

c iones grandes con re lac iones excavac ión-papila a ltas. La 
mayorfa de los ojos normales tiene una relación excavación­
papi la vert ica l de 0.3 o me nos. y sólo un 2% presen ta una 
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Fig.9.28 
Papila norma! con una excavación perforada. 

Fig. 9.29 
Papila normal con una pared temporal inclinada. 

relación superior [l 0.7. Por 10 ta nto. una relación superior a 
0.7 debe villorarse co mo sospechosa aunque pu ede que no 
sea necesariamente patológica. En cualquier pl!r:.ona la asi· 
metría entre las relaciones exc¡ ..... nción-papila de los dos ojos 
de 0.2 o más debe valorarse como sospechosa hasta que se 
descarte la existencia de glaucoma. 

3. El borde neurorretiniano es el tej ido entre el borde exter­
no de la excavación y el margen del di sco. El borde normal 
t iene un co lor naranja o rosado y muestra una eonfig urtlción 
característicn. El borde in ferior es el más ancho. seguido por 
el superior. nasal y temporal ( ISNT). Una gr:m excavac ión 
fis iológicn se debe a un desaparejamiento entre el tmnaño del 
canal esclerol y el número de fibras nerviosas que lo atra .... ie­
san . que en cond iciones de salud permanece constante (I'a 

Fig . 9.260 ). La exeavaci6n patológica está causada por una 
disminución irreversible del número de fi bras nerviosas. célu­
las gl iales y vasos sllnguíneos ( I't'r Fig . 9.26C). 

4. Los va sos sang uíneos del interior de l nervio óptico ent ran 
en el disco centralmente y discurren nasalmcnte siguiendo el 
borde de la excavación. La :meria centml de la retinn suele ser 
nasal con respecto a la vena. 

Lesión glaucomatosa 

La les ión glaucornatosa se asocia con s ignos caraclCrísticos que 
nfectan 11 (a) la ('(Ipa de jibm,l" lIl'n'iosas reti ll imlllJ. (b) la cabew 
de/nenio óptico y (e) el árm/xl/"{l/xlpi/ar. 

Lesión de lo fibra nervioso retiniano 

La Figura 9.30 muestra un:t Cltp lt de fib ras nervioslls retinianas 
normal Vi Stl ll lizada con un ll luz nneritra (fi lt ro verde). En el glau­
comn hay defectos suti les de la capa de fibras nerviosas reti nia­
nas que preceden al desarrollo de cambios detectables en 11I papi­
la óptica y en el c¡tmpo vism.l. El desprendimiento de las fi bras 
nerviosas ret inianas puede ser d ifuso o localizado. La lesión 
localizuda precoz se caracteriza por la presencia de defectos con 
form a de hendidura o cuna en I:t capa de fibms nerviosas reti nia­
nas. A medida que la les ión glnucomatosa progresa los defectos 
se hacen mayores: en la fase fi nal del glaucoma hay una atrotia 
total de la capa de tibras nerviosas que se cllr::tctcriza por el des­
cubrim iento de los vasos sangufneos re tinianos mayores. que 
discurren por esta eapa (rig. 9.31 ). El iÍ rell ¡.trofi ca parece más 
oscura y moteada debido a la visualización aumentada del epite­
lio pigmentario retiniano (Fig. 9.32). 

Fil. 9.30 
Capa de fibr.ts nerviosas retinianas nonnales. que se ve mejor 
con un filtro verde. (Cortesb.x J.Soolmon.) 

Lesión de lo papila óptico 

LlI lesión de la papila óptica se superpone a la excavación fi sio­
lógica presente antes del inicio de una PIO aumentada. Si un ojo 
con una excavación pequena desarrolla glaucoma. la excavación 
aumentará. pero durante sus pri meras etapas sus dimensiones 
pueden ser todavía más pequerlas que las de unll excavación 
fisio lógica grande. Por lo tanto. una estimación sólo del tamaño 
de la exca\'ación tiene un valor limi tado en el diagnóstico del 
glaucoma precoz. a no ser que se encuentre que aumenta. Las 
excavaciones glaucomalOsas suelen ser más grandes que las 
fi siológicas. aunque una excavación grande no es neccsariamen-



Defectos en hendidura 

Defectos en cuila 

Fil. 9.31 
Progresi6n de la lesión de la capa glauconutosa de fibras 
nerviosas retinianas. 

Fil_ 9.n 
AtrOfia difusa de las fibras nerviosas en el glauconu avanzado. 
No hq estriaciones visibles y los vasos sangulneos retinianos 
aparKen oscuros y claramente definidos. (C~ do. J s..Jmon.) 

te patológica. La evaluaciÓn del grosor. la simetría y el color del 
borde neurorretiniano es. sin embargo. más importante. El espec· 
tro de la lesión del di sco en el glaucom:t varía desde una pérdida 
de tej ido altamente localizada con muescas en e l borde neurorre· 
tini'IIlO. hasta un aumento concéntrico difuso de la excavaciÓn. El 
aSpt-'Cto de la papi la óptica se cl:tsi fi ca de la s iguiente fOlm a: 

l . El disco de tipo I ( isquémico foca l) se carac tc ril.a por una 
pérdida focal de tej ido en los polos superior ylo inferior (mues· 
COI polar) y un borde neurorrctiniano relat ivamente intacto (Fig. 
9.33). La muesca suele asociarse con pequeñas áreas de atrofia 
p:U'ap:lpitar o esclerosis coroidea (fondo de ojo utigrado). Este 

Gla ucoma 

Fil, 9,)) 
l esi6n glauconutosa isquémica focal. 

tipo de disco tiende a producirse en pacientes ancianos. espc· 
cialrnente mujeres. y se asocia con defectos localizados del 
C,lmpo visual. con riesgo precoz para la fijac ión. Por lo tanto. 
hay que prestar una atención particul ar a la pérdida de wj ido 
neural en los sectores verticales de la excavación. 

2, El di sco de t ipo 2 (glaucomatoso miópico) secaracleriza por 
una muesca polar y una gran zona creciente tcmpornl sin mio· 
p(a degenerativa (Fig. 9.34). TIende a producirscen padenles 
más jóvenes. especia lmente ho mbres. y se asocia con defec· 
lOS localizados del campo visual . 

l . El disco de tipo 1 (esclerótica sen il) se caracteriza por una 
excavación en forma de plato. menos profunda. y un borde 

Fil. 9.34 
Papila glaucomatosa miópica. 

\ 

\ 
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neurorre tiniano ligeramentc incli nado. un aspecto «alX!li lla­
do» y atrofia ¡Klmp;.lpilar O cscleros i ~ toroidea que rodea la c ir­
cunferencia del nervio (Fig. 9.35). TIende a afectar a pac ic ntc~ 

ancianos y se asocia con cardiop¡¡tfa isquémica e hi pe l1cn~ión . 

Fil. 9.]5 
Papi la glaucomatosa esclerótica seni l. 

4. El disco de tipo 4 (agrandamiento concént rico) está cll usado 
por pérdida difusa de In" fibras nerviosas que afec ta a todo e l 
espesor transversal de la cubcza del nervio óptico. 10 que da 
lugar a una excavación redonda uniformemente agrandadll y 
sin adelgazamiento local i1 ... 'Ido del borde neurorrc tini;mo (Fig. 
9.36). Este lilX! de disco tiende a producirse en pacientes más 
jóvenes y suele asoc imsc con una Pl ü más elevada y l>érdida 
di fusa del campo visual. l\tede resultar di fíci 1 de difere nci:1T 

Fil. 9.]6 
Aumento de tamaño glaucomatoso concéntrico. 

de una excavac ión fis iológica grande en la que el diá metro 
excavación-papila tod:l\'ía se encuentra dentro de los límitcs 
normales. La mejor forma de dctectllr el agnmdmn iento con­
céntrico de l¡¡ excavación es comp¡¡ra rla con un registro previo. 

Progresión de la lesión glaucomatosa 

La Figura 9.37 Jlluestra lil progresión de los Cil mbios que .. f .. 'Ctan 
ul disco óptico y la capa de fibr¡ls nerviosas re tinianas. 

• La Figura 9 .37a muestra un d isco normal con una pequefi a 
excilvación fis iológica y una re l3ción excavación·p.'Ipi la de 0.2. 

• La Figura 9.37b muestra un ilgrandamiento concéntrico y un 
ilumento en la relación excavilción-papila has ta 0.5. Los poros 
de la lámina c ribo~a son pequeños y redondos. 

• La Figura 9.3 7c mu es tra la ex pan ~ i 6n in ferotemporu l de l¡¡ 
excavaci6n y una hemorr:tgia en forma de ilstilla en e l borde 
de l disco. un signo frec ue nte de lesión in minente. Hay una 
pérdida correspondiente de la cupa de fibras nerviosas rctinía­
nas inferiores. y los poro .. en la purte infe.rior de la excav:lción 
~on más grandes y ovalado:.. 

• La Figura 9.37d mues tra ulla expilnsión superior de la cxca· 
vac ión de forma que se ha trans formildo ver tica lmente en 
OVillada. Hay una pérdida de la Cilpil de fi bras nerviOSilS re ti · 
ni ilnas sUI>criores Y 10:' poros en lil láminil c ribosa superior 
:'011 ovalados. 

• La Figura 9.37e mue~lra una excil vilc ión avanzada con pérdi­
dil total del tej ido superior. inferior y temporal del di &Co. Hay 
ilsociada una pérdida de la capa de fi bras nerviosas retin ianas. 
y los porosell la lámi na cribosa superior son en forma de hen­
didura . La l>érdida progrcs ivil de tej ido del disco nasal eaUSil 
UII desplil7amiemo na .. al de los \'asos sanguíncos centrales que 
emergen del disco. 

• L..'IS Figums 9.37 f y 9.38 muestran la excavación total. e ll la 
que todo el tej ido del di~co nellml está destru ido y la cabeza 
del nervio óptico parece blanc¡¡, profu ndamente excuvada con 
poros en forma de hendidura en la lárninil cribosa. 

Atrofia paropapllar 

La iltrofia coriorretin j¡ma que rodea la cabeza del nervio óptico es 
muy frecuemeen los ojos (.-on miopÍil a ltil y también se puede pro­
ducir en il lgunos ojos sanO!> cmétropes. Sin embargo. tJlmbién hily 
una correlación entre lII rofia ¡Kmlpapilar y glaucoma. ConccplU31· 
mente, la iltrofi a que rocle:1 la papila óPllcil consta de dos zonas: 
una zona <, beta» intema. (Iue bordea el margen del di!'oCo, que:1 su 
vez está rodcuda concéntricamente ¡XIr una zona «al fa» ex terna. 

l. Signos (Fig. 9.39) 
u. La yma befa muestra atrofia coriorrcti niana con un il ~l'oC l c­

r6tlca visible y gra ndes vasos sanguíneos coroidales. 
h. La zona alfa muestra una hiper o hipopigmentación irre­

gular variable del epitel io pigmcnlilrio retiniano. 
2. Significado. Lll 70ml al fa es más grande e-n los pacientes con 

glaucoma primario de ángulo abie rto (GPAA). pero su fre­
cuencia es similar en los sujetos con glaucoma y normales. Sin 
embargo. la zona beta no sólo es más grande sino que tmnbién 
se pre:.cnta más habitu:\lmente en pilcientes con GPAA que en 



indiv iduos normales. En el GPAA un ilateral. los cambios son 
más avanzados en cl ojo afectado. En la hipertensión ocular la 
presencia y el tamaño de los cambios parapapilares se correla· 
cionan con el desarrol lo posterior de la lesión de la papila ópti. 
ca y del campo visual. Aproximadamente la mitad de todos los 
ojos con hipeltensión ocular que pasan a tener GPAA mues· 
tran progresión de los cambios atróficos parapapi lares. 

Fi¡. 9.37 
Progresión de la lesión glaucomatosa 
del nervio óptico (ver texto). 

Técnicas de imagen 

Hace una década la fotografía del fondo de ojo cra el único méto­
do para documentar los cambios de la papila óptica en el glauco­
ma. Desde entonces se han desarro ll ado sofisticados di spositivos 
electrónicos con la idea de ofrecer un mélOdo objetivo. cuamita­
tivo. específi co y reproducib le para diagnosticar el glaucoma y 
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Fil. 9.38 
Excavación glaucomatosa termina l. 

Fil. 9.39 
Excavación glaucomatou avanzada asociada con cambios 
parapapilares: una zona alfa periférica y una zona beClo central. 

mon itOrizar su progresi6n. Aunque proporcionan información 
sobre la topografía de la cabeza del nervio 6ptico y/o el espesor 
de las fibras ncrviosas re tinianas parapapilarcs. cada disposi livo 
tiene vcnt¡~as y limitaciones específi cas y está en un e~tado de 
desarrollo dis tinto. 

l . El tomógra(o retiniano de He ide lberg es un microscopio 
de exploración con láser confoca l diseñado para obtener imá­
genes tridimensionales del segme nto posterior del ojo. Puede 
producir imágenes muy ex actas y reproducibles. por lo que 
esta tccnología sofi~ti cada puede aplicarse con la mayor efoc­
tividlld pam la evaluación del fondo de ojo en o alredcdor de la 
cabct:a de l nervio óptico. Sin embargo. no proporc iona una 
medida directa del espesor de las fibras nerviosas retinianas. 

2. La tomografia de cohe re ncia óptica (OCn proporciona 
imágenes transversales de alta resolución de la retina. Es aná­
loga a la ecografía B. que emplea ondas ult rasónicas. y utili· 
za la luz de un diodo supcrlurniniscente. Los tomógrafos de 
coherencia óptica pueden disc riminar los s ignos morfológi. 
cos transversales de la f6vea (ver Fig. 13.7 1) Y la papila 6pti­
ca. la estmctura laminar de la retina. y las variaciones anat6· 
micas normales en el espesor de la rctiml y de las fibras 
nerviosas retinianas con una resolución de 10 ~m. En el glau· 
coma el espesor de las fibras nerviosas reti ni ,mas se mide en 
localizaciones estandarizadas alrededor de la cabeza del ner· 
vio ópt ico. Im ágenes rad iales adiciona les e n la cabeza del 
nervio óptico permiten la e\'aluac ión de la exca\'ación y el 
espesor de la C:l1"1 de fibras ncrvios.'IS retini:lllllS yuxtapapi lll' 
res. Se necesitan una gran pupila y medios claros para obtener 
determinaciones exactas. 

3. La polarimetria de exploración con láse r (c l Nen 'c 
Fibrc Ana lyser) se basa cn asum ir que las fi bras nerviosas 
retinianas tienen propiedades birrefringclltcs. El cambiocn la 
polarización. denominado re traso. pucde cuanti ficarse deter· 
minando el cambio de fase entre la polarización de la luz que 
regresa del ojo con la del haz de láser de iluminac i6n. El 
gmdo de retraso está re lacionado linealmente con el espesor 
de las fibras nerviosas re tinianas. 

NB: Actualmente, es tas técnicas todavia se encuentran en 
gran parte en una etapa experimental. La fotografla convencio· 
nal de la papila sigue siendo la exploración de elección de ruti· 
na en la pnictica en el glaucoma . 

• Perimetría 

Introducción 

Definiciones 

l . El campo visual se puede describir como una isla de visión 
rodeada por un mar de oscuridad (Fig. 9.40). No es un plano 
bidi mensional sino una estructura tridimensional semejante 11 

un cono de visión. El lado externo del campo visual se extien­
de aproxi madamente 50° superiomlente. 60° nas.nlmente. 70~ 

inferiormente y 90° temporalmente. La agudeza visual es 
máxima en el vértice del cono (es decir. en la f6vea) y después 
diminuye progresivamente hacia la periferia. siendo la peno 
diente nasal más escarpada que la temporal. La mancha ciega 
está localizada tcmporalmente entre 10 Y 20°. 

2. Una 1soptera. A medida que el tamaño y la luminancia de un 
objeto disminuyen. el área en la cual se puede percibir se vuelo 
ve más pequ eña. de forma que se for ma una serie de círcu· 
los concéntricos llamados isópteras. Por lo tanto. las isópteras 
se parecen a las lfneas de contorno de un mapa que induye un 
área dentro de la cual un objcto de un determinado tamaño es 
vis ible. De est3 fo rma. una erosiÓn en la «línea costera» de la 
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Fig.9.40 
Campo visual e isópteras. 0.5 W /330 = objeto blanco de 0.5 mm 
situado a 0,33 metros; 2 W /330 = objeto blanco de 2 mm situado 
a 0.33 metros; 5 W /330 = objeto blanco de 5 mm situado a 
0.33 metros, 

isla caus:lI'á una indenlación en todas las isópteras de la 70na 
afectada. 

J. Un escotoma es un á rea de pérdida visuill nxlcnda de vi~ión , 

a. Un escotoma absoluto represe nta 13 pérdida tota l de 
visión. Incl uso e l obje to más grande y más brill ante no 
puede pcreibirse. 

b. Un e~cOtoma relati~'() es un área de pérdida visual p..1reia l 
en la eu,ll los objetos más grandes y brillantes se pueden 
ver y los más pequeños y oscuros no. Un escotoma puede 
tener cxtremos pendientes de forma que un eseotOlllil 
absolulO está rode,ldo por un CSCOloma rel:lt ivo. 

4. Lu minancia es la inlens idad o «bri llo» dc un eSlÍmulo lumf­
nico medido en apostilb (asb). Un decibelio (d B) es unil uni­
dad inespecífic a de lumi nancia según una escala logarft mica 
(un décimo de una unidad log). 

5. Se n sibilidad dife r e ncial a la luz es el grado en que la 
luminanci:l dc un objelO debe superar a 1:1 luminancia de 
fondo p:trJ podcr pereibirsc por e l ojo. Por lo lamo. el campo 
visual es una representación tridimensiona l de [a sensibil idad 
diferenci:.1 a la luz en diferentes puntos. 

6. Umbral visible es la luminaneia de un eS!ÍlIlulo determina­
do (medida en ,Isb o dB) a la que se pereibe e l 50% del licm· 
pocuando se presenla de forma esltitica. El umbml está deler­
minado por e l aume nto de intensidad del estímulo e n 
i n cre mento~ de 0.1 uni dades log . El ojo hum ano neces ita 
aproximadamente un 10% de cambio de bri llo para discernir 
una diferencia enlre los eSlímulos lumínicos. Por ejemplo. 
con una iluminación de fondo de 0.1 asb el ojo puede delecla r 
un eSlímulo lumínico que es 0.0 1 asb más brillan te. mientrns 

Glaucoma 

que con una ilumintlCión dc fondo de 1.000 asb el ojo necesi­
ta una luz q ue sea 100 asb más brill ante para detecta r una 
difer!!ncia . El umbral de sensibilidad (sensibi lidad a la luz 
diferencia l) es más a llo en la f6vea y disminuye progres iva­
men te hacia la periferia. Después de los 20 anos de cdad la 
sensibil idad disminuye I dB cada 10 'lños . Por ejemplo. a la 
edad de 20 anos la sensibi lidad e,n la f6vea es 35 dB. a los 30 
anos será 34 dB y a los 70 anos será 30 dB , 

Tipos de perimetrlo 

La perimetrfa es un método para evaluar el campo visual. Debi­
do a la nalura leza subjetiva de las respuestas del pacienle. se han 
hecho esfuerlOs para estandarizar muchos aspeclos de la prueba 
en un intento de e liminar e l mayor númcro posible de vnriables. 
A pesar de esto. cuando se interpreta un defecto del campo visual 
es importnnte tcner en cuenta la fi abi lidad del paciente. 

l . La pcrimelr ía ciné tica es una valorJción bidimensional del 
límite del cono de visión. Implica la presenlación de un es tí­
mul o móvil de lum in :.ncia o intens idad conoc ida desde un 
área sin vi~ión a un área con vis ión has ta que se pcrcibe. El 
estímulo se mueve a una velocidad fija a lo largo de una serie 
de meridianos (hora ... del re loj ), y el punto de percepción se 
registra sobre una gráfica. A[ unir es tos puntos a lo largo de los 
diferentcs meridianos se configura una isóptera para esta 
intens idad del estímulo. Ut ili zando estímu los de diferentes 
inte ns id,ldes se puede represcnt;¡r un ma pa dc contorno del 
campo visual con varias isóptcras difercnlcs. La perimelría 
c inética se puede realiznr por simple confrontación. la panl:l lIa 
langente. el perímetro de Lislcr y el pcrímelro de Go[dmann. 

2. La peri met ría est á t ica es un concepto m:1s difíc il de percibi r 
pero una vez capt;¡do formil la base de 1:. valoración moderna 
del glaucoma. Es una valoraci6n tridimen sional de la .. ltura 
(sensibilidad a la luz diferencial) de un áre:1 predetenninada del 
COIIO de visión. La perimelría eSlálica supone la presentación 
de estímulos no móviles de diversa luminancia en I;¡ misma 
posic ión para obtener un límite vertica l del campo visu .. 1. 
a. L1 pcrimctría de sllpraumbral se emplea principa lmente 

para delecciÓn. Consiste en la presentación de eSlímu los 
vi"'Uil les a nivele" de lumin;¡ncia por l! lIc ima de lo~ valores 
de umbral normales (supraumbmles) en varias localizncio­
ne" en el ca mpo vi~lla l. Los objelo~ que se dc tectan ind i­
can grosso modo una fu nción vi sual normal. mie ntras que 
lo~ objetos que se pierden rellej:m áreas de scnsibilidad 
vi"ual disminuida. Los puntos perdidos se pueden c Ulmti­
ficar (es deci r. medic ión del umbral). Se lecclonnr una 
inten sidad de supraumbral ndecuada e l> importante : si es 
demasiado elevada. se pueden pnsar por a lto defectos pre­
coces sutiles. y si es demasiado baja. cerca del umbral. un 
gran númcro de personas normales Ix:rdcrán eSlínlUlos. 

b. La pcrimclría de umbral se emplea pam la valoración dela­
liada del cono de visión, conformando el valor del umbral 
de lumi nnncia del puciente en varias locali zaciones en e l 
campo visual y comparando los resultados con v;¡lores «nor­
lIInlcs,. para In edad. En la perimetrra con Humphrey (W'r 
después) la imensidlld de un estímulo se aumenta a inte rva-
1m. de 4 dB has ta lltm"esar e l umbral . Después se n...>detcrrni· 
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na e l umbral disminuyendo la int.ensi dad a intervalos de 
2 dE. Ln perimetría de umbral reali za unn valoración cuan· 
titativa, por lo que es el método más exacto para e l segui· 
miemo de los defectos glallcomatosos del campo visual. 

Impresos 

Los registms impresos de una prueba comienen resultados geo­
gráficos (es decir. escala de grises) y nu méricos. Estos últi mos 
suelen inel uir los datos crudos (es dec ir. se ns ibilidad en dB en 
cada localizaci6n de la prueba), la diferencin entre los resu]¡ados 
del pnciente y los esperados para un paciente de edad similar, y 
los dntos resumen (índices del campo visual). Estos índ ices 
inc luyen una evaluación de la pérdida difusa del campo, defec tos 
locnli zados y fia bi lidad del paciente. 

Fuentes de error 

La habi l idad del perimetristn para realizar la prueba, ex plicar e l 
procedimiento ni paciente. tranquilizar al paciente y monitorizar 
la realización son fundnmentnles para obtener un campo exacto. 
Si n embargo, todavía pueden ocurrir c rm res como resultado de 
uno o más de los siguientes fac tores: 

l. Ln miosis di sminuye In sensibilidad del umbral en e l campo 
periférico y aumenta la variabilidad en e l campo central en ojos 
visualmente normales y glaucomatosos. Las pupilas menores 
de 3 mm de diámetm deben dilatarse antes de la perimelría. 

2. Las opacidades del cristalino ti enen un cfccto pmfundo 
sobre el campo visual, que aumenta con la mi osis. 

l. Los errores de refracción no corregidos pueden causar 
una dismi nución sign ificativa de la sensibilidad cemral. Si un 
pacien te hipermétmpe que sue le llevar lentes de contacto es 
explorado mientras lleva gafa s, éSlas tendrán el efecto de 
magnificar y agran dar cualqu ier escotoma en com parac ión 
con Ins lentes de contacto. 

4. Las gafas pueden causar escO!omas de l borde si sc emplean 
lentes de abertura peq ueña o si están indicadas ineorrecta­
meme. 

5. La ptosis. incluso si es leve. puede dar lugar a supresión de l 
campo vi sual superior. 

6, La adaptación retiniana inadecuada puede da r lugar 
también a error s i la perimctría se rcaliza poco después de la 
oftalmoscopia. 

Perímetro Humph rey 

El pe rímetro Humphrey está con stitu ido por una cúpul a blanca 
con una lu minancia de fondo de 3 1,5 asb. e l extremo más bajo de 
la iluminación fo t6pica. La lu minancia del objl:to se pUl:de vari ar 
entre 0.08 y 10.000 asb más brill ante que el fondo, lo que equi­
vale a un intervalo en dec ibelios de 51-O. La var iac ión de la 
intens idad de los estímulos sc cons igue alte rando el tamaño o [a 
lumi nancia del objeto. El tamaño del estímu lo se establece antes 
de la prueba : sólo se altera la luminancia mientras se está reali­
zando la prueba co n e l fin de determi nar e l umbral para cada 
punto ex plorado en e l campo visual. 

Programas 

La prueba en e l períme1ro Humphrey tiene un intervalo de 
supraumbral y estrategias de umbral completas (p. ej., 30-1, 24·2). 
El número antes del guión (24 - o 30- ) indica el área del campo 
estudiado. en grados desde la fijación . Las prucbas de la estrategia 
de 24° estudian 54 puntos y las pruebas de 30" estudian 76 puntos. 
El número posterior al guión ( - I o - 2) describe el patrón de los 
puntos estudiados. La estrateg ia - 2 supone una parrilla de puntos 
separados por 6°. equivalentes desde los meridianos vcrtical y hori­
zontal. mientras que - ) incluye puntos a lo largo de los meridianos 
vertical y horizontal. La estrategia completa de umbral central más 
empleada es 24-2. Inicia lmente se estudian cuatro puntos para 
determinar los valores de umbral. que después se utilizan como 
punlO de partida para los sitios vecinos y se sigue igual hasta estu­
diar t(xlo e l campo. Los puntos donde la respuesta obtenida difiere 
en 5 dB de la esperada son revaluados de nuevo posteriormente: la 
segunda respuesta se indica entre paréntesis al fi nal del registro. 
Los diferentes programas proporcionados por e l fabricant.e son 
STATPAC, FASTPAC y SITA (Swed ish Inte racti ve Thresho[d 
A[gorithm). Este último es e l más nípido y quizá el mi~ agrable de 
usar. También tiene la ventaja de reaccionar a las respuestas del 
pac iente y medi r e l tiempo para ajustar la dete rminación de Jos 
umbrales y el ritmo de la prueba. 

índices de exactitud 

Los índices dc exactitud (Fig. 9.41 a) renejan hasta qué punto los 
resul tados del paciellle son fiables y deben analizarse en primer 
lugar. Si son claramente poco fiab les no debe rcal izarse una eva· 
luación posterior de los registros del campo vi sual. 

1. Las pérdidas de fijación indican la estabilidad de la mirada 
dura nte la prueba. Se detl:c tan presentando estímulos I:n la 
mancha ciega fi siológica. Si e l pacicnte responde se regist.ra 
una pérdida de fijac ión. Cuan!O menor es el número de pérdi­
das más fiabl e es la prueba. Si en el instrumento se ha confi­
gurado incolTec tamente la mancha ciega. se produce una pun­
tuación de pérdida de fija ción elevada. 

2. Los falsos positivos se detec tan cuando un est ímul o se 
acompaña de un sonido. S i se presenTa el sonido solo (sin un 
est ímu lo lumínico aco mpañante) y e l paciente responde. se 
registra un falso positivo. Una pun1uación alta cn falsos posi­
ti vos sugiere un pac iente «dispuesto» y es Ull indicador muy 
sensible de un campo poco l1able. 

l. Los falsos negativos se detecta n presentando un estímu lo 
que es mucho más bril lante que e l umbra l en una local izaci6n 
donde la sens ibi lidad ya se ha registrado. S i e l paciente no 
cons igue responder. se registra un fal so negativo. Una pun­
tuación alta en falsos ncgativos indica fa lta de a1enci6n . Tam­
bién se puede deber a ulla flu c tuación a corto plazo qU I: SI: 
asocia con g laucoma. y puede ser un indicador de gravedad 
de la enfe rmedad más que de no fi abilidad del paciente. 

NB: En los pacientes que de forma constante no consiguen 
buenos índices de fiabilidad puede ser útil cambiar a una estra­
tegia supraumbral. 
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Presentaciones 

1. La escala de grises (Fig . 9.4 1 c). en la que la sensibi li dad 
decreciente se represe nta por lOnos más oscu ros. es la más 
simple de interpretar. La escala al fina l de la gráfica muestra 
los valores correspond ientes de los ~ímbo los de los tonos dc 
grises en abs y dU . C.lda cambio en e l tono de la escala de gri ­
ses es equiva lente a un cambio de 5 dB en el umbral. 

2. La presentación numérica (Fig. 9.41 b) da el umbra l (d B) 
para todos lo ~ pu ntos :lI1alil.ados. Las ci fras entre paréntes i ~ 

son Jos valores del umbra l en ellTli~mo punto estudiado una 
segunda vez. ~i el umbral en un punto es al menos 5 dB menos 
sensible de lo es [X!r:ldo . 

1_ La desviación total representa lu desviación entre los resul­
tados del paciente y controles nOffil:lles par .. la edad. La pre­
sentación numérica ~u [X!rior (Fig. 9,4 Id) ilust ra las dife ren­
cias en d B. y la presentac ión in ferior (Fig. 9.41 f) mue~tra 

cst a~ di fere ncias como símbolos gri '>CS. 
4. El patrón de desviación (Fiw.. 9.4 le y g) es similar a la des­

viación tot:<1 excepto <luC e~tá ajustado pam cualquicr dcprc~ ión 

generaliz:ld:l en el elllnl)() glob:11 que Ixxlría estar causada por 
otros factol"Cs como opacidades del nistalino o miosis. 

Los valores de probabil idad (1') (Fig. 9.4 1 h) que indican la signiti­
cac ión de los defccto~ ~e lllues tr:ll1 como < 5%, < 2%, < 1% Y 
< 0.5%, Cuanto menor es el valorde p mayor es la significación dí-

niea y menor];l probitbi lidad de que el defecto se haya producido 
«¡x>r azano . 

Índices globales 

Los índices g loba les (Fig. 9.41 i) resumen los resu ltados en un 
único número y se empica n principalmente para monitori zar la 
progresión de la l e~i6n glaucolllatosa más quc para el di:lgnósti­
eo inicial. 

1_ La desviaciim media (MD) (elevación o depresión) es una 
Il'K:(] ida de pérdida global del campo. 

2_ El patrón d e desviación estándar (PSO) es una medida 
de pérdida focal o v¡lri:lbilidad dentro del campo teniendo en 
cuenta cualquier depresión gcncmlizad:l en el cono de visión. 
Por lo tanto, un PSD aumentado cs un indiclIdor más esped­
fico de lesión glaucomatosa que la MO. 

J . La fluctuación a corto plazo (SF) es una indicación de la 
eons i ~tcncia de J:<1o rcspue~tas del paciente. Se valora median­
te l:l dctenni nación del umbral dos veces en diez puntos pre­
seleecion¡¡dos. y ~ c:l1cu la sobre la diferencia entre la pri me­
ra y la ~gund:l detenllinación . 

4_ El patrón de desviación estándar corregido (CPSD) es 
una medida de J:I v"riabi lidad dentro del campo después de 
corregir la fluctuaci6n a corto plazo (variabilidad intrapmeb:l). 
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Criterios mínimos de lesi6n glaucomatosa 
Uno de los siguientes: 

l. Prueba de hemicampo del glaucoma fuera de los límites normales 
al menos en dos ocru;ioncs consecutivas, Esto proporciona infor­
mación sobre las di fere ncias entre las mitades superior e inferior 
del campo visual mediante evaluación del umbral en los puntos de 
imagen en espejo y por debajo del merid iano horizontal. 

2. Una agrupación de tres o más punlos no límite en una locali­
lación típica del glaucoma. todos ellos deprimidos en el PSD 
con un valor dep < 5% Y lino de el los deprimido con un valor 
de p < 1 <Jo, en dos campos consecutivos. 

3. Un CPSD que se produce en menos del 5% de los individuos 
normales en dos campos consecutivos. 

NB: Los campos visuales no se deben interpretar aislada­
mente sino en conjunto con los ha llazgos clínícos como el 
grado de PIO, y el aspecto de la papila 6ptica y la capa de fi bras 
nerviosas retinianas, 
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Lesión glaucomatosa 

Defectos característicos 

l . Los cambios más precoces sugestivos de glaucoma consisten 
en un aumento de la variabi lidad de las respuestas en áreas 
que posteriormente desarrollan defectos. De forma alternati ­
va. puede haber una ligera asimetría entre los dos ojos. 

2. Depresiones paracentralcs. pequeñas y rela tivamente abrup­
tas. habi tualmen te su peronasalcs (Fig. 9.42). consti tuyen 
aproximadamente el 70% de lodos los defectos glaueomalo­
sos precoces de l campo visual. Los defectos respetan la di s­
tribuc ión de la capa de fi bras nerviosas retinianas. por lo que 
terminan en la línea media horizontal. Los defectos por enci­
ma y por debajo de la horizontal no están alineados entre sí. 

3. Un esca lón nasal (Roen ne) representa una diferencia en la 
sensibilidad por encima y por debajo de la línea media hori­
zonta l en el campo nasal (Fig . 9.43). Es un hallazgo frecuen­
te generalmente asociado con otros defectos. Una cuña tem­
poral es menos frecuente pero tiene implicaciones similares. 
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4. Los defectos de forma arqueada se producen como resultado 
de la coolescencia de escotomas par.:lcentmles. Se desarrollan 
t ípicamente entre los 10 y los 200 de fij ació n en áreas que 
constituyen extensiones haci:l abajo o. más frecuente mente. 
hacia arrib.1 desde la mancha cie/;:I (área de Bjerrum). Con el 
paso del tiempo tienden a alargarse de fo rma circun ferencial 
a lo largo de la di stribuc ión de las fibras ne rv iosa~ arqueadas 
(escotoma de Seidel). y en ocasiones pueden conectar con la 
mancha ciega (escotoma arqueado). alcanzando 50 de fija ción 
nasal (Fig. 9.44) . 

5. Aumento y profundización de escotom a~ ex iste ntes (Fi g. 
9.45) y desarrollo de escotomas nuc\'os (Fig. 9.46). 

6. huemlpción periférica debido a lesión de las fi br:lS adY:l­
eenles. 

7. Se produce un escotoma en ani llo cuando los defectos arquea­
do~ en l a ~ mi tades superior e infer ior del campo visua l se 
unen. L .l llla la alineació n entre l o ~ dos suel e conservar el 
escalón nasal (Fig. 9.47). 
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Glaucoma 

Fi,. 9.0 
Elapa nasal (Roenne). 

8. Los cambios temli nales se caraclcriz,1n por una pequena isla 
de visión central y una isla temporal aco mpanante. La isla 
lempoml suele extinguirse antes <Iue la centm!. 

NB: La progresión de !a lesi6n puede identificarse no sola­
mente por el aumento del num ero de escotomas y/o un 
aumento en la profundidad de los escotomas existentes. sino 
también por el deterioro de las desviaciones totales y los 
patrones y los fnd ices globales (Fig. 9.48). 

Otras pruebas psicofisiológicas 

Se ha estimado que es necesari a la pérdida focal de al menos el 
20% de las células gang lionares retini anas antes de que los 
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Fig.9.44 
Escotoma arqueado. 

fig. 9.45 
Defecto del campo visual arqueado 
superio r avanzado. 
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Glaucoma 1-, 
Fig.9.46 
Defectos del campo visual arqueados 
inferior y superior. 

Fig.9.47 
Pérdida de l campo visual avanzada. 
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defectos glaucoll1;¡tOSOs del campo vi!.ua l se puedan dctc{:tar 
empicando la perimetría convenc ional. Suelen encontr,¡rse ek"C­
tos sobre e l aprend izaje mient ras que los defectos del ('ampo 
dC!>l.Iparecen con las pruebas repetidas. Los defectos glaucoma­
tosos precoces genu inos también pueden ser transitorios y desa­
parecer al disminuir la PID. Por lo tnnto. se están dcsarrollando 
mé\Odo~ altern:lIivos para detcctar los defectos precoces. 

Principios fisiológicos 

Las célula~ ganglion¡.res (M) con :Ixone:. de d iámetro rc lativ¡.­
mente grande componen el 25<1- de la población de células gan­
glionares. Son especialmente susceptibles a la lesión gl:tucoma­
tosa y parecen pcrdo.: rse preferentel11ento.: en el glaucoma precoz. 
Por lo t:mto. UI1(1 pérdida de un ¡X:<lueño número de estas célu las 
tiene un ef(."Cw considerable sobre la función visual. Se han idea­
do pruebas p:.icofisiológicas diseñadas para estudiar la fundón 
visual pmlx>rcionada por esta vía magnocelular para 1 .. detección 
del glaucoma precoz. 

Pruebas perimétricas 

l. La perimetria con doble frecue ncia cs una prueba senci­
lla y rl'l l)ida que parece b:.st:mte prometedora. Se basa en la 
ilusión de doble frec uencia que se pnxluce cuando una rej illa 
si nusoidal de frecuencia espacial baja se somete :1 un parpa­
deo de eOnlrn fase de frecuencia temporal alta. La ultemancia 
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Fig.9.48 
Progresión de los defectos del campo visual 
durante 3 años. 
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rápida con que las barras de lu¡; se vuel ven oscuras y vicever­
sa produce la ilusión de que la rej illa ha doblado su frecuen­
cia. El perímetro es un instru mento de mesa ponátil que se 
puede emplear con una I U1, ambiental normal y no prec isa 
oclusión. ya que el dose l de visión cubre autorm~ tica!1lente el 
ojo que no se explora. Los o.: stímu los se presentan en 17 o 19 
sectores en los 20 o 30" centrales dependiendo del programa 
utilizado. de detección o de umbral completo. Los resultados 
de la pruebasc muestran y sc imprirncnjuntocon los fndicesde 
fi abilidad. probabilidades. dc.·;viación media y dcsviución del 
pmr6n estándar (Fig. 9.49). 

2. La perimetría automatizada de onda corta (SWAP) 
reneja la funl:ión de las célu llls P (parvocelu lares) mostrando 
un estfmldo azul sobre un fondo amarillo. Es un buen método 
para detectar def~tos precoceS en pacientes jóvenes. pero los 
artefactos inducidos por el cristal ino han limitado su empleo 
en los pacientes ancianos. 

• Hipertensión ocular 

Introducción 

El término ... hipenensi6n ocular» se e mplea cuando la PID se 
encuentra Ix>r encima de 21 mmHg en dos ocasiones consecuti ­
vas. en ausencia de cambio.~ glaucornatosos detectables. En estu-
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13·20 dB 
7·13 d8 
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G laucoma 

Normal 

p<5% 

p<2% 

p < 1'" 
p < 0,5'10 

Escala de grises Desviación total Desviación del patrón 

Fig.9.49 
Impresos de perimetría con doble frecuencia que muestran una pérdida del campo visual moderada. 

dios poblacionaJcs la P10 media es 16 rnmHg; dos desviaciones 
estándar a cada lado de esta cifra proporcionan un intervalo de 
pro «rlOrmal» entre 11 y 2 1 mmH g. La dis tri bución sigue una 
curva de Gauss y está desp lazada a la derecha (Fig . 9.50). En los 
ancianos la PIO media es más nltn, pnrt icularmente en mujeres, 
y la desviación estándar es mayor que en personas más jóvenes. 
Esto significn que la PIO «normah en mujeres ancianas puede 
llegar hasta 24 rnmHg y no sólo 2 1 mm Hg. 

L-----;!-----,l1 

PIO (mmHgl 

Fig.9.50 
Dist ribución de la presión in traocular en la población general. 

Riesgo de desarrollar glaucoma 

Aunque el 4-7% de la población por enci ma de los 40 años de 
edad tiene una PIO superior a 2 1 mmHg, s610 el 1 % de las per­
sonas (on hi perten sión oc ular de sarroll arán g laucoma cada 
año. El riesgo de lesión crece a medida que aume nta la P10 . La 
prevalencia de GPAA e n relac ión con la P1 0 detec tada se 
muestra en la Tab la !J . l . No existe un camino infalible para pre­
decir quién podrá desarro ll ar glau(orna. Los (amb ios cstnrclU­
rales en la capa de fibra s nerviosas retinianas y la (ab(za del 
nerv io ópt ico precede n a los ca mbios en la fun ció n vi sual 
(glaucoma prepcrimétrico). Pueden pasar varios años antes de 
que la lesión se pueda deteclar mediante peri metría eonvencio-

na!. qu e prec isa pérdidas de l 20% de la poblaci ón de cél ulas 
gang lionares. 

Ta bla 9.1 Re lación entre la preva lencia de glaucoma 
primario de ángulo abierto (GPAA) y presión 
intraocular (PIO) 

PIO (mmHg) 

16-21 
22-29 
30 o más 

Tratamiento 

Prevalencia de GPAA (%) 

1.5 
8 

25 

La mayoría de los pacientes con hipcr1ensión ocu lar no precisan 
tratamiento. y sólo los que tienen un riesgo clevndo deben tratar­
se con el fin de re trasar o prevenir la nparición de GPAA . Debe 
recordarse que una vez que se ha instnurado el tratamiento suele 
mante nerse dura nte toda la vida del paciente. y el tratamiento 
médico puedc tener cfectos scnrndarios graves . Las recomenda­
ciones de tralamien to en cada pncieme se basan en una combina­
ción de faclO res de riesgo de la siguiente forma: 

l. Factores de alto riesgo 
• Defectos en la capa de tíbras nerviosas reti nianas. 
• Cambios parapapilares. 
• P10 de 28 mmHg o más. 
• pro de 22 mmHg o más y es¡x!sor eorneal central < 555 ~rn . 

• Relación ven ieal excavación-papi la de 0.4 o más y espesor 
corneal cenlral < 588 ~m . 

La mayoría de los pac ientes con factores de alto riesgo deben 
tratarse porque e l tratamienl0 es efeelivo para re1rasar o evitar 
la apa rición de GPAA en una proporción im portan te de los 
casos . Un cambio de la p ro es más impo rt ante que un valor 
específico. y es razonable pretender una reducción del 20% de 
la PIO . 

2. factores de riesgo moderado 
• PIO de 24-27 mrnHg sin defectos en la capa de fibras ner­

viosas. 
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• Re lación venir al excavación-papi la > 0. 7 (Fig . 9.51) Y 
espesor corneal ccmml > 588 f.lm. 

• Histo ri a familiar de GPAA en un fami liar de primer grado. 
• Miopía a lta. 

Fi¡. 9,SI 
Razón excavació n vertica l-pap ila superio r a 0.7. 

En estos pacientes son apropiadas la cxplorJción an ua l de lo~ 

discos ópticos y una perimetría . El lralamicmo se reserva ha!> la 
que se documenta la les ión. 

• Glaucoma primario 
de ángulo abierto 

Introducción 

El glaucoma primario de ángulo abierto (GPAA). también cleno­
m inado glaucoma crónico l> implc. es una enfermedad general ­
mente bilateral. aunque 110 siempre simétrica. caracterizada por 
lo ~ig uien tc: 

• [n icio en la edad adulta. 
• Una PIO > 21 mmHg en algún momento del curso de l:lenfer-

medad . 
• Un ángulo abieno de nspecto normal. 
• Lesión glauw mutosa de la cabeza del nervio 6pt ico. 
• Pérdidu del c:unpo visual. 

A pesar de esta de lin lciÓ n. debe se na la rse que aproxi mada­
men te el ló 'it de todos los pacientes con un GPAA por o tro 
lado caracterís tico tendrán una PI O con stantemente inferior a 
22 mmHg. Además. la mayoría de los individuos con un:. PI O 
> 2 1 mm Hg no tienen g laucoma. El GPAA es e l más frecuen­
te de todos l o ~ glaucomas y afecta aproxi madamente a l 1% de 
la población general por enti lila de los 40 anos de edad . Afec ­
ta a ambos sex os por igual y es responsable de a lrededor del 

12% de todos los casos de ceguera registr.tdos en Rei no Unido 
y EE. UU . 

Factores de riesgo y asociaciones 

l. Edad. El GPAA es más fre<:uente en personas ancianas. y la 
mayoría de los casos se presenta después de los 65 ai\os de edad. 
Es raro que el diagnóstico se haga antes de los 40 afl os de edad. 

2. Raza. El GPAA es significat ivamente más frecuente. se desa­
rrolla :. una edad más precoz y es más grave en personas de 
r1l 7..a negra que en las de raz¡t blanca. 

J. Historia familiar y he rencia. El GPAA es frecuentemente 
hereditario. probableme lHe de una forma multifactoriaJ . Se cree 
que lo~ genes reslxlIIsables mues tran una penetrancia incom­
pleta y una expresividad variable. La PIO. la facilidad de dre­
naje dd humor acuoso y el tnmano de In papila óptica también 
están de tcmlinadm. genéticamente. Los familiares di rectos de 
los pacientes mn GPAA tienen un riesgo aumemado de pre­
sentar GPAA; sin embargo. faltan estimaciones del ricsgo exae­
tu porque la cnrermedad se pmduce en individuos ancianos y se 
necesi ta un seguimiento :¡ Iargo plazo p.1ra tener da tos exactos. 
No obstante. se ha sugerido un riesgo aproximado para los her­
manm. del 10% y para los hijos del 4%. 

4. L.1 mio pía se aSQI.ü con una incidencia aumentada de GPAA 
y los ojos 11l i ope~ ~on más susceptibles a In lesión inducida 
por la presión. 

5. Enfermedad retinia na . La oclusión de la vena central de la 
re tina se asocia con una incidencia aume nt ada de GPA A. 
Aproxi mad amente el 5% dI! los pacientes co n desprendi­
miento de re tina regmnt6geno y el 3% de los que presentan 
reti ni tis pigmentosa tienen un GPAA asociado. 

Respuesta a los corticoides 

La población normal puede dividi rsc en tres grupos según la res­
puesta de su 1'1 0 a una pauta de tratamiento de 6 seman as con 
bel;¡metasona tópica. 

1. Respondedores altos. que mues tran un:. marcada e leva­
ción de la PIO (> 30 IlIml-l g). 

2. Respondedores moderados. que muestran una mlXlerada 
elevación de la PIO (22-30 Illml-l g). 

J. No res pondedores. en los que práct icamente la PIO no 
cumbia . 

&! la Tabla 9.2 se muestra la incidencia de rcspondedorcs a los cor­
t icoide~. Los cOl1icoides tópico~ deben emplearse con precaución 
en estos individuos. S in embargo. en un rcspond!.:dor a llo o inter­
medio a los conicoidcs. los conicoides «fuenes» (dcxametasona. 
betamctasona y prcdnisolona) son cquipotc lIles en su capacidad 
para aumentar la 1'10 . mient ra~ que la tl uoromclOlon a tiene uml 
propensión menor a aumentar lu PIO : la Iluorcollle tolona incre­
menta la PIO la mi tad que la betameta~na . 

NB: los conicoides sistémicos t ienen mucha menos ten­
dencia a causar una elevación de la PIO , pero presentan más 
probabilidades de producir cataratas. 
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Tabla 9.2 Incidencia de respuesta a los corticoides 

Alta (X) 

Población general 5 
Pacientes con GPAA 90 
Hermanos de pacientes 30 

con GPAA 
Hijos de pacientes 25 

con GPAA 

Genética 

Moderada (%) 

35 
10 
50 

70 

No (%) 

60 
O 

20 

5 

1. La respuesta a los corticoides es de gran interés en la 
genética del GPAA . Una mutación del gen MYOC se asocia 
fuertemente con un subgmpo de glaucoma juvenil de ángulo 
abierto. y está prese nte aproxim adamenle e n el 4 % de los 
adultos con GPAA . El gen se denominaba antes T1GR (res· 
puesta trabecular induci da por los gl ucoconicoides) . Se 
encuentra en la región GLCIA del hrazo largo del cromosoma 
1 y codifica una proleína llamada mioci lina. La admini stración 
de corticoides en los responded ores a los corticoides ind uee la 
expresión del gen y la producción de cant idades excesivas de 
miocili na. Sin embargo. actualmente todavía no está claro el 
papel exacto de la miocilina en la patogenia de la elevaci6n de 
la PIQ inducida por los corticoides. 

2. Otros aspectos. Todos los {oei gé nicos asociados con el 
GPAA tienen un prefijo GLC I. con un sufijo de una letra que 
ind ica el orden tempora l en el que se ident ifica el gen. Los 
genes que se han identificado en determi nadas famil ias con 
GPAA sc encucntran en cl cromosoma 2 (GLCJ O). el cromo­
soma 3 (GLCJ C). el cromosoma 8 (GLeJ D). e! cromosoma 10 
(GLCI E) y el cromosoma 7 (GLCI F) . 

Patogenia de la lesión glaucomatosa 

La elevación de la PIO en pacientes con GPAA. está producida por 
llna resistencia aumentada al drenaje de l humor acuoso por los 
canales trabeeuJares. La muerte de las células gangl ionares reti­
nianas se produce sobre todo por apoptosis ( lIluerte celu lar pro­
gramada) m¡ís que por necrosis. El hecho prcterminal es In en tm­
da de Ca-- en e l interior del cuerpo celular y un aumento del 
óxido nítrico intracelular. El metabolismo de la glutamina tiene un 
efecto profun do en este proceso. Los factores que influyen en la 
tasa de muerte cdular son múlt iples. ('Cro la opinión actual se divi­
de ent re las et.iologías isquémica y mec{inica de la lesión. 

l. La teoría isquémica postula que el responsable es el com­
promiso de la microvascul arización con la aparici ón de 
isquemia en la cabeza de! ncrvio óptico. 

2. La teoría mecánica directa sugi ere que la PIO elevada 
lesiona directamente las fibras nerviosas rc ti nianas a medida 
que pasan a través de la lámina cribosa. Es probab le que en 
este eontcxto SCJ importante el gradiente de pres i6n alrededor 
de la cabeza del nervio óptico más que la PIO absoluta. 

Detección 

La detección de la población mediante una tonometría simple sola 
no es sat isfactoria porque catalogará corno «normal» un número 

= ,,-iSj-

Glaucoma 1 
signi fi cativo de casos con otros signos de GPAA como la excava­
ción y la pérdida del campo visual. Incluso empleando el criterio 
adicional de una relación excavación-papi la vertical superior a OA. 
sólo se identificará al 60% de los pacientes potenciales con GPAA. 
Hasta que estén di sponibles métodos más exactos de deteeei6n 
mas iva, la detección debe incluir una ex plorac i6n del campo 
visual , tonometría y oftalmoscopia. LDs individuos con una histo­
ria famil iar positiva de glaucoma cn los fa miliares de primcr grado 
deben estudiarse a partir de los 40 años de cdad . Si la valoraci6n 
inicial es normal. la revisi6n postcrior debe llevarse a cabo con 
intervalos de 2 años hasta los 50 años dc edad y luego. cada año. 

Signos clínicos 

Síntomas 

Los pacientes con GPAA suele n ser asintomát icos hast;:¡ que 
tiene lug;:¡r una pérdida signific;:¡liv;:¡ del campo visual. Esto se 
debe a que la lesión se produce gradu ;:¡l mente y la f ij aci ón se 
afecta tardíamente en el curso de la enfermedad . Au nque ésta es 
casi siempre bi lateral. la progresió n suele se r asimétrica. de 
forma que los pacientes prescntan con frec uencia una pérdida 
significati va del campo visual en un ojo y la enfermedad menos 
avanz;:¡da en el otro. Incluso los individuos altamente autoanalí­
ticos pueden no darse cuenta de la existencia de grandes áreas de 
pérdida del campo visual. aunque en ocasiones los defectos pre­
coces se pueden descubrir por casualidad. 

Signos 

l. PIO aumentada. Esta dctcnninae i6n objetiva ha pcnnJneei­
do como un obstáculo a la vez que un gran be ncficio para el 
diagnóstico del GPAA . Aproximadamente e l 2% de la pobla­
ción general mayor de 40 afios de edad tiene cifras de PIO supe­
riores a 24 mmHg y el 7% presenta cifras de PIO superiores a 
2 1 mm Hg. Sin embargo. sólo aprox im;:¡damente el 1 % lienen 
pérdid;:¡ glaucornatosa del campo visual. Esto es más compl icado 
para los pacientes con PIO «normal» (i nferior a 22 mmHg) que 
presentan pérdida glaucomatosa del campo visual y excavación. 

2. Fluctuaciones diurnas de la PIO de hasta 5 mmHg se pro­
ducen aproximadamentc en el 30% de las personas normales. 
En el GPAA esta fluctuación es incluso más marcada y se pre­
senta en cerca del 90% de los casos. Por este motivo una leetufll 
aislada de la presi6n de 2 1 mmHg o menos no excluye necesa­
riamente e! diagn6stico de GPAA ni una leclura ais lada su~­

rior a 2 1 mmHg haCt~ m{is que despertar una sospecha. Con el 
fi n de detectar flu ct uaciones de la PIO. puede ser necesario 
medir la PIO en di fcrentes momCIllOS dUfllnte el día (fases). L1 
asimetría de la PI O entre ambos ojos de 5 mmH g o más debe 
hacer sos~char. ya que independienteme nte del valor absoluto 
el ojo con el resultado más alto puede ser anormal. 

l. Cambios de la papila óptica. Con frecuencia el GPAA se 
diagnostica pri mero por el hal lazgo de un disco óptico sospe­
choso o discos asimétricos en una exploración de mtina. 

4. Los campos visuales muestran los cambios típicos descri­
tos anteriormente. 

5. La gonioscopia muestra un ángulo abierto normal. 
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Tratamiento 

El pri ncipal objetivo dcl tratamiento del GPAA es c.vi tar la afec­
tación runcional de la visión durante la vida del pacien te enlen­
teciendo In tasa de pérdida de cé lulas gangl ionares. de forma que 
esté próxi ma a la de la población norm al (aproximadamente 
5.000/11 ño). Actualmente el mejor método para conseguir este 
objct ivo es disminuir la PIO. Hoy día están evaluándose otrllS 
modalidades di rigid:ls a inhibir la apoplOsis de las cél ulas gan­
glionares. 

Evaluación basal 

Guardar registros claros y concisos de los pnrámet l'Os basales es 
esencial pal1l moniloriz:lr la evolución fut ura. 

l. Agudeza visua l y estado de la refracción. 
2. Biomicroscopia con lámpara d e hendidura. prestando 

una atención especial 11 los signos de glaucomas secundarios 
que pueden ennmscarar un GPAA. 

l. Tonometría de aplanación. anOlando el momenlodeI día. 
4. Ln gonioscopia (kbe seguir de forma automática a la tono­

metnn de aplnnación. Sin embnrgo. si se necesita una sul>1an­
Ciól de acoplamit.·nto. debe retmsaf'ie hasta haber valomdo los 
discos ópt icos y los campos " i ~ualc~ . 

5. Debe renlizarse una oftalmoscopia para doc ullle nt ar el 
aspt!c to de la papi la media nte su dibujo y si es posible tam­
bién mediante un3 fotografía. 

6. Perimetria. Decid ir el tipo de perimetría depende dd ins­
trumental disponible. la ed1ld y la agudeza visual del pacien­
h.:. En los pacientc~ con opacidades imponan te~ del cristalino 
la perimctría debe 1 levarse a cabo con las pUpi! llS di]¡lwdns. 

Instrucciones para el paciente 

Debe d¡lrse una expl icac ión senci lla al pacientc re~pcc to a la natu· 
ra leza de la enfermedad y ofrecerle un fo lleto expl icati vo. Se debe 
habl ar con el paciente ~obre cómo i n ~t ¡ l ar 13.';; gotas y e~pL'Ci ti car l e 

los intervalos entre los medicament os. En 1:15 \'isita~ de segui ­
miento debe comprobarse la técnica del (Xlcicnte pam inl>l ilarse las 
gOUlS. Pam mini mil,ar la ab~orci6n s istémica se debe instrui r al 
paciente para realilar la oclus ión del saco Illgrimal (aplicando pre­
sión en el canto medi al ) o cerrar los ojos durJnte 1I11()~ 3 minutos 
dCSptlés de la i n~ti l aciÓn . El paciente debe ser informado ~bre los 
efectOS secundario:. potenCill1cs_ y se le debe preguntar en las visi­
tas de control si ha experimentado algún efecto sccund¡lrio. 

Gradación de la lesión glaucomatosa 

l . La lesión leve se caracteriza por defectos prccoce~ cn el 
cllmpo visual (MD < - 6 dB) (l 'e, Pig. 9.42) Y una excavación 
leve (Fig. 9.52). 

2. 1..:\ lesión moderada se caracteriza por un escotoma arquen­
do defi nido (M D < - 12 d 13 ) (1'1'/' Pig. 9.44) Y un adelgaza­
miento moderado de l borde ncurorretin iano (Fig. 9.53). 

J . La lesión grave se caracteriZ1l I>or una pérdida ampli ll del 
campo visual (MD > - 12 dB) (1"" Fig. 9.47) Y una marc:lda 
excavación (Fig. 9.54). 

Fig. ' .S2 
Excavación glaucoflUtosa leve. 

Excavacióo glaucomatosa moderada. 

4. La lesión t erminal se camcteri"':1 por un campo visual re~ i ­

dual y un borde neurorretiniano residual mínimo (Fig. 9.55). 

Objetivos del tratamiento 

l. Presión diana. Cuando se inici¡1 la ternpia se asume que el 
nivel de PIO previo al tratamiento es el que lesiona al nervio 
Óp1 ico y ¡xx1ríu ca usar lesiones adicionales. Se idcntifica un 
ni vel de PIÜ por debajo del cual se considera improbable que 
ocurra lesión del nervio ópt ico (presión dia na) . La presión 
diana se idcnt ific1I teniendo en cuenta la grJv(:<!ad de la Icsión 
eJ\ istente. la ci fra de PIO. la rapidez con la (IUe ha ocurrido la 
lesión (si se conoce). así como la edad y la sal ud general del 



Fil. 9.54 
Excavación glaucomato$3 avanzada. 

Fil. 9.55 
Excavaci6n glaucoma tosa tOta l. 

pacienle. El tr.lIamiemo debe mantener la PIO en el nivel pre. 
tendido O por debajo de él. 

2. El estado del nervio óptico y los campos visuales se monitori­
zan para bUSCar evidencia de estabil idad o deterioro. En caso de 
lesión posterior hay que reaj ustar la PIO di:ma a un nivel infe­
rior. Aunque el nivel «Seguro» de PIO se desconoce. la prog~ 
si6n es infrecuente si la PIO es inferior a 16 mmHg. A medida 
que la enfenncdad progre!..'\ el grado de resistencia o «capaci(l.'\d 
de reserva» dentro del sistema visual disminuye. y la pérdida de 
cada célula gangl ionar rcstnntc supone un impncto mnyor sobre 
la fuoción visual. Por lo tanto. se pn.-x:i!..1n presiones diana más 
bajas en los pacientcs con enfcnncdad avalll'.ada. 

Tratamiento médico 

l. Principios básicos 
• Cualquier fármaco que se elija debe e mplearse a su con· 

centrJción más baja y siempre que sea posible de acuerdo 
con el efecto terapéutico deseado. 
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• Idea lmente debe ut ili zarse el fármar:o con menos e fer:tos 
adven.os posibles . 

• El tra tamie.n!O inicial suele reali7..arsc con un solo f{jrm:.co. 
2. El seguimiento debe llevarse a cabo :. las 4 semanas. 

• Una carda de la PIQ superior a 4 mm Hg en el ojo trmado se 
considera s igni IIcar iv:l (cs decir. caugada por el [¡írmaco en 
oposición a la posibil idad de fluctuación). pero puede que 
no siempre sea suficiente (dcpendiendo de los objctjvos del 
mllamicnto). 

• Si la respucsta al tra t:lmiento es satisfnctoria. la evaluación 
po~terio r se reali za después de 1 mes y tras intervalos de 3 
a 4 meses. 

• Si la respuesta no es satisfa ctoria se suspende el tratamien­
to inicial y se sustituye por otro. 

• Si la rel>puesta todaví" no es satisfactoria se puede ¡¡nadir 
otro fá rmaco o se emplea una prepamción combinada (es 
decir. rirnolol-Iatanoprost o timolol-dorzolamida) pam sus· 
titu irlo. Cuando se elllplc¡tn dos fármacos por separado el 
p..1cientc debe :.prcnder a espcrnr 5 minutos antes de insti lar 
el segundo fármaco para evitar la eliminación del pri mero. 

J. Perimetria. Si el control es bueno y cl aspecto de la papila 
ópt ica estable. basta con una perirnetrra anual. 

4. La gonioscop ia también debe hacerse cada ano porque la 
cámara anterior pierde profundidad de forma gradual con la 
edad. 

5. Causas de fracaso 
• Presión diana inadecuada. Si la PI O secncucntra en la parte 

superior del rango estadísticamente normnl, la pérdida pro­
gresiva de campo visual es frecuente. 

• El no cumplimiento del tratamiento médico ocurre en al 
menos el 25% de los pacientes. 

• En 101> pacientes !rut udos médicu!l1ente se producen fre­
cuentemente amplias Ouctuaciones de la PIO. 

Trabeculoplastia con lóser 

En este procedimiento se realizan pequeñas quemaduras con 
láser de lIrgón o láser di odo en el trabéculo para aumentur e l dre­
naje del humor aClloro y dismi nuir la PIQ. El efecto tcmpéutico 
suele ser transitorio , durando algunos afios. ya que la terapia con 
láser simplcmente puede retmsm la necesidad de cirugía de la fi l­
tración. Las siguientes son Ins princi pales indicaciones: 

l. Evitar la polifarmacia. generalmente con más de dos pre­
paraciones. En esta s ituación la terapi a con láser se pucde 
considcmr un susti tuto de Olro fármaco. 

2. Evitar la cirugía 
• En los pacientes anc ianos en quie nes la terapia con láser 

puede re trasar la necesidad de cirugía más allá de su espe­
ranza de vida. 

• En los pacientes de raza negra en quienes la c irugía de la 
fi lt radón supone un pronóstico peor. 

J . Como tratamiento primario en pacien tes que se espera 
que no cum plan la prescripc ión médica. Debido a que la 
reducción de la PIQ con láser raramente es superior al 30%. 
los ojos con Plü superior a 28 mm Hg probablemente no se 
controlar:in bien sólo con láser. 

4. Pacie ntes que no cumplen el tratamiento médico. 
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Trabeculectomía 

Supone la ereacíón quirllrgiea de una físt ula ent re el ángu lo de la 
cámara anterior y el espacio por debajo de la cápsul a de Tenon. 
lo que permite la sal ida de humor acuoso de la cámara ante rior a 
una «ampo ll a de dre naje» bajo el párpado superior. La lesión 
progresiva es menos probable que ocurra después de la trabccu­
b.:tomía que con trata miento médiw. porq ue el nivel de PlO 
norma lmente es significat ivamente menor y las nuct uaciones 
so n menores después de la cirugía. El momento de la ci ru gía 
depende de la cantidad de pérdida visual. la rapidez del deterio­
ro visual y la es peranza de vida de l pac iente . Las princi pales 
ind icaciones de la cimgía son las siguientes: 

1_ Fracaso del tratamiento médico y/o d e la trabeculo­
plastia con láser. 

2. Imposibilidad de la terapia con láser por eM:asa colaborm.: ión 
del paciente o imposibil idad de visual izar correctamente cllra­
Ix.~ ulo (debido a un ángulo estrecho o a opacificación comeal). 

3. La enfermedad avanzada. en la que se precisa una presión 
diana muy baja. se puede bcnefi ciarde la cirugía preco.l. 

NB: Algunos oftalmólogos en Reino Unido se plantean la 
t rabeculectomía cuando una unica medicación tópica no con­
sigue alcanzar un objetivo de presión o evitar la lesión progre­
siva del nervio Óptico. 

• Glaucoma de tensión 
normal 

Definición 

El término glaucoma de tensión normal (GTN). que también se 
denomi na glaucoma de baja tensión. es una variante del GPAA. 
Es una enfe rmedad que afecta predominantemente a ancianos y 
es más frec uente en mujeres. Se caracteriza por lo siguiente: 

• Una PIO media igual o inferior a 21 mmHg en la determina­
ción diurna. 

• Les ión glaucomatosa de l nerv io ópti co y pérd ida de l campo 
visual. 

• Ángulo de drenaje abierto en la gonioscopia. 
• Ausencia de ca usas sec undarias de lesión glaucomatosa de l 

nervio óptico. 

N8: La clasificaci6n del GPAA en dos t ipos (es decir. de 
tensi6n normal y de tensi6n elevada) se basa en una PIO nor­
mal obten ida epidemiológicamente. Por lo tanto. es esencial­
mente arbitraria y es posible que no tenga un valor cl ínico 
significativo. La prevalencia de GTN en individ uos mayores de 
40 años es del 0.2% y este cuadro supone el 16% de todos los 
casos de GPAA. 

) 

Signos 

l. La PIO suele ser cerca na a 20 y raramente puede ser poco 
más de 10. En presencia de enfermcdad asi métrica la papila 
más lesionada corresponde alojo con la PIO más alta. 

2. Cabeza del nervio óptico 
• El aspcl: to de la excavaóón gl aul:omatosa o los cambios 

parapapil ares son idélll icos a los que se observan en el 
GPAA. 

• La incidencia de hemorragias en ast illa en el margen papi­
lar (Fig. 9.56) es mayor en la GTN y puede ind icar una 
lesión progresiva de la capa de fibras nerviosas retin ianas. 

Fig.9.56 
Excavación glaucomarosa moderada con una hemorragia 
en as ti lla . 

• Las depresiones adquiridas en la papila óptica caracteriza­
das por cxcavaciones localizadas de la lámina eribasa tam­
bién son más frecuentes. 

3. Los defectos del campo visual son esencialmente los mis­
mos que en el GPAA aunque se ha suge rido que en el GTN 
tienden a estar más cercanos a la fij ación y son m¡ís profun­
dos. escarpados y localizados. En algunos pacientes. incluso 
sin tralamiento. los cambios del campo visua l no son progre­
sivos. Si n embargo. debido al retraso más frecue nte en el 
di agnóstico. los pacientes con GTN tienden a presentar lesio­
nes más avanzadas que los que padecen GPAA . Los pacientes 
con defectos unilaterales del campo visuallienen una proba­
bilidad del 40% de presentar pérdi da del campo visual en el 
otro ojo cn los 5 años siguientes. 

4. Otras caracteristicas que so n más frccucntes en los 
pacientes con GTN que en los que tienen GPAA son : 
• Espa~mo vascular periférico con el frío (fenómeno de Ray­

nuud). 
• La migraña puede ser más frel:ucnte. aunquc no se ha con­

firmado en un estudio poblal: ional. 
• Hipotensión sistémica nocturna así como hipcl1ensión sis­

témica sobretra tada. 
• Velocidad del flujo sanguíneo reducida en la arteria oftál­

mica cuando se dete rm ina medi ante ccografía Doppl er 
transcraneal . 

• Paraprotei nemia y presencia de autoantieuerpos en suero. 

J 



Tratamiento 

Está ind icado sólo en pacicntes con pérd ida del campo visual 
progresiva documcnt:Jda . El objetivo es reducir la PIO al menos 
en un 30%. 

l . Tratamiento médico. El betaxolol puede ser el fármaco de 
elección debido a sus e fectos beneficiosos sobre cI nujo s.1n­
guíneo en el nervio óptico además de su:. propiedades de 
reducir la PIO. Si n embargo. lo:. análogos de las prostaglan­
dinas tienden a tencr un efecto hipotensor ocular mayor en los 
ojos con PIO normal. 

2. Debe considemrsc la t rabeculectom ía. a l menos en un ojo. 
si ocurre una pérdida progresiva del campo visual a pesar de 
que la PIO sea poco l11á~ de 10. 

3. Los bloqueantes sistémicos d e 105 canale s del calcio 
(p. ej ., nifcdipino) pueden considerarse en los pm:ienles más 
jóvenes y en los que ti enen la enfermedad en su fase precoz. 
Idealmente. e l vasoespas mo periférico debe (;Qnfirmarse 
media nte capiloscopia del leeho ungueal antes de iniciar el 
trlltamiento. La terapitl tl largo plazo sólo está indicad;¡ si los 
campos visutlles se mantienen estables después de una prue­
ba terapéutica a corto plazo (2-3 meses). 

4. Monitorización de la presión sanguínea s istémica 
durante 24 horas. Si se detectl\ una caída signifi cativa durante 
la noche. puede ser necesario evitar la medicación para la 
hipen ensión. sobre todo si se toma ¡lOtes de acostarse. 

Diagnóstico diferencial 

l . GPAA que se presenta iniciahnente con PIO normal a causa 
de una osci lac ión diurna ampli:\ de la misma. Esto se puede 
excluir establec iendo 1:ls fa ses (curva diurna de PIO) durame 
un período de 8 homs para detectar un ascenso de la PIO por 
encima de 21 mm l-lg. 

2. Anomallas congé n itas d e la pap ila óptica corno una 
gran depres ión papilar o colobomas quc pueden confundirse 
con una eXC:lVación glaucornatosa adquirida. 

. Glaucoma primario 
de ángulo cerrado 

Introducción 

El glaucoma pri mario de ángulo cerrado (GPAC) es una enfer­
medad en la que la elevación de la PIO ocurre como resuhado de 
la obstrucción del drenaje del humor acuoso por el c ierre parcial 
o completo del ángulo por el iri:. periférico. Al contrario que en 
el GPAA, el diagnóstico depende en gran medida de la explora­
ción del segmento anterior y de una gonioscopia cuidadosa. La 
presencia de una cabeza del nervio óptico normal y la ausenc ia 
de pérd ida del cmnpo v i ~ u a l no excluye n e l diag nóstico de 
OPACo L.1 enfermed:ld ocurre en ojos predispuestos anatómica­
mente y es frec uente que ~ea bi lateral. aunque la presentación de 
la forma aguda suele ser unilateral. Según el mecanismo del cie-
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rre del ángulo. se identifi can dos fomms de GPAC: (a) b/()(/I/('o 
pupilar y (b) s(¡ulmme del ¡,.ú· plm(>(JII. que es poco frec uente. 

Factores de riesgo 

l. Edad. La edad media dc prese ntación es alrededor de 60 
años: la prevalencia aumenta des pués. 

2. S exo. Las mujeres se ven afectadas con mayor frecuenc ia 
que los hombres a una razón de 4 : l . 

3. Raza . En la~ persona~ de ml..1 bl:mca el trastorno SUlxme alre­
dedor del 6% de todos los glaucomas y afe cta aproximada­
mente a I de cada 1.000 personas mayores de 40 años de 
edad. El GPAC es más frecuente en personas procedentes del 
Sudeste de Asia. Ch ina y esquimales. pero es infrecuente en 
personas de mZll negra. 

4. Historia familiar . Debid o a que los factores anatóm icos 
predisponentes son heredados. los fami liares de primer grado 
tienen un riesgo aumentado (ver después). 

Factores predisponentes anatómicos 

l . Localiz ación relativame nte anterior del diafragma 
iris-cristalino. 

2. Cámara anterior p oco profunda. 
l. Entrada estrecha aJ ángulo d e la cámara. 

\....1 proximidad de la córnea al ir is periférico permite que el 
cierre del ángulo se produzca más fáci lmente. Los tres facto­
res interrelacionados respons.1blcs de estas earactensticas son 
los siguientes: 
a. Tamm;o del crista li"o. El cristal ino es la única estructura 

oculor que eontinú,\ .\Umentando de tamaño a lo largo de la 
vida. El creci miento ax ial (anteroposterior) acerca su 
supcrticie ¡mterior a la córnea, mientras que el crecimien­
to ecuatorial ¡¡noja elligarnento suspensorio y permite que 
el diafrag mn iri s-cri stalino se mueva hacia delante. Ambos 
factores causan un estrechamiento gradual y progresivo de 
la cá mara anteri or. Los ojos con GPAC tienen cámaras 
ante ri ores menos profundas que los ojos norma les. y las 
mujeres presentan a su vez cámaras anteriores menos pro­
fun das que l o~ hombres. 

h. Diámelro comeal. La profundidad de la cámara anterior y 
la amplit ud del ángulo están rellH:ionadas con el diámetro 
comeal . Los ojos con GPAC tienen unos diámetros comea­
les 0.25 mm más pequeños que los ojos nonnales. 

c. l...o"gitlld axial. En los ojos nornmles la posición relativa 
del cristalino y el diámetro eorncal están relacionados con 
la longitud axial del globo ocular. Un ojo corto. que ade­
más sue le ser hipermétrope. tiene un diámetro corneal 
pequeño y un cristal ino localizado relativamente anterior­
mente. Por este motivo. los ojos con nanoftalmos lienen un 
mayor riesgo de glaucoma de ángulo cerrado. 

Patogenia 

u\ patogenia del GPAC agudo 110 está completamente aclarada. 
Nonnalmente la presión en la cámara posterior supera la de la cáma­
ra anterior debido a un grado fi siológico de res istencia en la pupila. 
ya que el iris queda posterior ala cápsula anterior del cristalino. 
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1. La teoría del músculo dilatador postula (Iue la contrac­
ción del músculo di l:u:.dor de la pupila crea un vector I>os te­
rior. Esto aumenta la c:\IIt idad de aposición entre el i ri ~ )' el 
c ristalino localizado anteriormente. incrementando el grado 
de bloq ueo pupi lar fi s iológico (Fig. 9.57a). La d il:.t ae iÓn 
simultánea de la pupila hnee que el iris peri fé rico esté m:ís fl á­
cido . Debido al bl oqueo pup il ar relativo la pres ión en la 
cámara posterior aumenta y el iris peri féri co se incl ina hacia 
delante (iris bombé) (Fig. 9.57b). En ocasiones el iris eOlllae­
la con h. superfi cie corneal. con lo que el :íngulo queda obs­
¡mido y la PIO asciende (Fig. 9.57c). 

FiJ.9.57 
Mecanismo de cierre del ~ngulo. (a) Bloqueo pupilar relativo; 
(b) iris bombé: (e) contacto iridocorneal. 

2. La teoria del músculo e sfínter postu la que el esfín ter 
pupi lar es el principal responsable que precipita el d crre del 
ángulo. La fuerza del bloqueo pupilar del esfínter es mayor 
cuando el diámeu o de la pupi la es aproximadamente de 4 mm. 

Clasificación 

Aunque el GPAC se puede divid ir cn cinco estadios que se super­
pone n. e l cuadro no progresa necesariamente de un estadio al 
siguiente en una sec uencia ordenada. En la práctica suele verse 
una combinación de estos estadios clínicos: 

l . Latente. 
2. Intermitente (subagudo). 
3. Agudo congestivo. 
4. Poscongestivo. 
S. Crónico. 

6. Absoluto es el estadio terminal del GPAC congestivo agudo 
en el que el ojo está completamente c iego y no scrá tratado 
más adelante. 

Glaucoma de ángulo cerrado latente 

Signos clínicos 

Es un diagnóstico retrospectivo. sólo se fCaliza con algtÍn grado 
de certeza en un ojo durante un a taque de glaucoma congcstivo 
agudo en el otro. Por lo tanto. a menudo sólo puede sospeclrarse 
prospcctivarnente. Esencialmente el término «cierre del ángu lo 
latente» implica un ojo anatómicamente predispuesto. 

l. No hay síntomas. 
2. Biomieroseopia con lámpara de hendidura 

• Cámara anterior con profundidad axial inferior a lo norma'!' 

NB: Esto se puede demostrar también haciendo bri llar una 
luz a través del ojo desde el lado tempora l. Debido a la c.onve· 
xidad del diafragma iris-cristal ino, el iris nasal muestra una 
sombra crec.iente, y parec.e oscuro en relaci6n c.on el lado 
temporal (signo de ec.lipse) (Fig. 9.58). 

Fil. 9.58 
Signo de «eclipse)) que se provoca dirigiendo una luz a través 
de la c~mara anterior desde el lado temporal y observando una 
sombra sobre el lado nasal. (Corta¡~ d~ J. Salmon.) 

• Di afragma iris-cristalino de forma convexa (Fig. 9.59). 
• Prox imidad estrecha del iris y la córnea (Fig. 9.60). 

3. La gonioseopia muestra un ángu lo «oclui ble») en el que el 
entramado traOCcul¡¡ r pigmentado no es visible (grado O o I 
de Shaffer) s in indentación o manipulación en al menos tres 
cuadrantes. 

4. El curso clínico si n tratamiento puede ser el siguiente: 
• La P10 puede mantenerse normal. 
• Puede aparecer cierre agudo o subagudo del ángulo. 
• Puede aparecer cierre crónico del ángu lo. sin paSar por las 

e tapas aguda o subaguda. 



Fil. 9.59 
Diafragma entre el iris de forma convex¡ y el cristalino. 

Fil . 9.60 
Proximidad estrech¡ del iris ¡ la córnea periférica. 

Trotamiento 

• Si un ojo ha tenido G PAC agudo o subagudo. e l tratam iemo 
del otro ojo se realiza mediante iridotomía perifé rica con láser 
de forma profil áctica ya que. sin tra tamiento. el riesgo de un 
aumento agudo de la presión durante los 5 años siguientes es 
¡¡proximadamente del 50%. 

• Si ambos ojos tienen un GPAC latente. no existe ningún pará. 
metro o prueba de provocación que tenga la suficiente sens ibi · 
[idad o exactitud para de terminar si desarro llarán más ta rde un 
GPAC agudo. Sin embargo. debido a que [os riesgos de la iri­
dotomíOl con láser son pequeños. si se efec túa con cuidado 
debe plantearse e l tratamiento con láser en estos casos. 

NH: Aunque l¡ iridotomía con láser profiláctica evitará una 
crisis aguda. el 15% de los ojos pueden presentar un aumento 
ta rdío de la P10. 

Glaucoma de ángulo cerrado subagudo 

El GPAC subagudo (i ntermitente) ocurre en un ojo predispuesto 
con un ánguloocluible junto con bloqueo pupilar intermitente. Un 
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cierre rápido del ángulo da lugar a un incremento brusco de la PID. 
Enlonces se rompe espontáneamente el bloqueo pupi lar. el ángulo 
se abre y 1,1 PIO regresa a niveles norm:lles. Las crisis agudas pue­
den ser precipi tadas por la midriasis fisiológica (ver la televisión en 
una habitación oscura). o por una disminución fi siológica de la pro­
fund idad de la cámara ante rior eu:mdo e l paciente adopta una posi­
c ión en prono o semiprono (cuando está cosiendo o leyendo). Lu 
tensión emocional puede ser un factor descncadenante a veces. 

l . El diagno stico se hasa en una historia camcterístiell de vis ión 
borrosa transitoria asociada con la percepción de halos a lrede­
dor de las luces debido al edem¡¡ epitelial corneal (el ext.remo 
azul del espectro está más cerca de la fuente). l hmbién puede 
haber asociado cierlo dolor ocula r o cefale a fron ta l. Los ata­
(IUCS son recurrentes y suelen producirse después de 1-2 horas 
de miosis fisi ológica (exposición " luz solar bri llante o sueno) . 
Dura nte un ataque e l ojo suele estar blanco. y entre los ataqlles 
parece normal aunque el ángulo sc:! estrecho. 

2. El curso clínico s in tra tam1cntO es variable. Algunos ojo~ 

present¡¡n un ataque agudo y otros pueden mostrar un cierre 
del ángulo c rónico. 

3. El tra tamiento se rea liza con iridotomía perifé ric:1 con 
láser de forma profi lác tica. 

Glaucoma de ángulo cerrado 
congestivo agudo 

Es una emergencia que pone en peligro la visión y supone una 
pérdida dolorosa de la visión debido a l cierre brusco y total del 
ángulo . 

Signos c1fnicos 

l. Los s ín tomas en los casos clásicos incluye n una pérdida 
unilateral de la visión rápidamentc progres iva asociada con 
dolor y congestión periocular. Hay náuseas y vómitos en los 
casos gra\les. 

NB: Es importante observar la variabilidad de 10 5 sín tomas 
en una crisis de glaucoma de ángulo cerrado agudo. Algunos 
pacientes. especialmente las personas de raza negra. en quie. 
nes e l cuadro es poco frecuente , t ienen claramente menos 
dolor y no hay congestión. a pesar de tener PIO muy elevadas. 
y el único s!ncoma es una afectación de la visión. Además. suele 
fal tar una historia de borrosidad y halos de forma t ransitoria. 
caracterlstica de ataques intermi tentes previos. 

2. Biomicroscopia con lámpara de hendidura 
• Enrojecimiento «c iliar» debido a inyección de los vasos 

sanguíneos límbicos y conj unt ivalcs. 
• Edema corneal con vesfculas epiteli:lles y engrosamiento 

de la estroma (Fig. 9.6 1). 
• La cámara ante rior tiene una eseasa profundidad con con­

tacto iridocorneal perifé rico (Fig. 9.62). 
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Flg.9.61 
Edema corneal en un glaucoma de ángulo cerrado agudo. 

Fie·9.62 
Edema corneal y una cámara anterior de poca profundidad 
en un glaucoma de ángulo cerrado agudo. 

• Se puede ver un destello y cé lul as en el humor ac uoso cuan­
do el edema cornen l se ha resuelto. 

• La pupila es oval en d irección vertical y está lija en posi­
ción semidi latada (Fig. 9.63). Y no reacciona a la luz y a Ji. 
acornod¡¡ción . 

Fie·9.6] 
Pupila d.latilda y oval en un glaucoma de ángulo cerndo agudo. 

• Los vasos sangufm.:os del iris están di latados . 
• La PIO está gra \'emcnte aumentad:. (50- 100 mml·lg). 

3. Puede ser necesario retmsar la gonioscopía hasta la resolu· 
c ión del edema comeal . con medicación hipotensora ocular o 
con g licerina tópica o ungüento sal ino hipertónico. Sin 
embargo. es vital realizar esta exploración en el otro ojo. que 
suele mostrar características de cierre del ángulo latente. El 
ojo afectado muestra un contaelo iridocome,.1 periférico com­
plcto (ShatTcr grado O) (Fig. 9.64). 

NB: El diagnóstico debe cuestionarse si el otro o jo no 
muestra un ángulo estrecho en la gonioscopia. 

4. La oftalmoscopia. cuando es pos ible. mu estra ede ma e 
hiperemia de la papil a óptica. 

Fia·9.64 
Gonioscopia que muestra el cierre completo del ángulo . 

Diagnóstico diferencial 

l. Cie rre del angulo secundario por uni. catarata int umes· 
cente (hinchada) o un cri stalino luxado. 

2. Un glaucoma neovascular puede cau ~a r a veces el inicio 
brusco de dolor y congestión. 

3. Una cris is glaucomatociclítica puede causar e levación 
grave de la PIO con dolor y hnlos. 

4. Otras causas de cefalea a lrededordd ojo como migrnña o 
neuralgia migrañosa (cefalea tipo dW'Il'r) . 

Tratamiento inmediato 

1. Inicialmente se admini stra acetazolamida endovenosa 
500 mg seguida de acctamlamida oral (no de liberación lenta) 
s i no huy vómitos. 

NB: Buscar una alergia a la sulfonamida. 



2. Tratamiento tópico 
• Pilocarpi na al 2% dos gotas en cada ojo. 
• [)cxametasona (o C<luivalente) cada 6 horas. 
• Un betabloqueante s i no ex iste una contrai ndicación sisté· 

mica. 
3. Analgesia y antieméticos si es preciso. 
4. El paciente debe estar en decubito supino durante 

I horno 

NB: La irldotomía con láser también puede resultar efecti· 
va en los casos relativamente leves. 

Después de , hora 

La pilocarpina a l 2% debe repetirse aproximadamen te en tre 
media hora y 1 hora dcspués de haber cmpezado el tratamiento. 
cuando la reducción de la isquemia del iris y una PIO baja per· 
mi ten que el esfínter pupilar responda al fámlaeo. No hay lugar 
paTa la ternpia miótica " intensiva». El otro ojo también se trata 
dc forma profiláctica con pilocarpi na al 1% cuatro ~·eees al día 
hasta que se rcaliza la iridotomla con láser. 

Después de otros 30 minutos 

Si la PIO no se ha reducido por debajo de 35 mmHg. se puede 
administmr gl icerol oral a l 50% ( 1 g/kg) (con cuidado en los diabé­
ticos) y se limil' l la ingesta de H{IUidos pam obtener un efecto máxi­
mo. Si el pacienle no puede to!cmr el glicerol oml. se puede admi· 
nistrar mani tol ¡JI 20% eodovenoso (]·2 glkg) dumnte 45 minutos. 

NB: Una PIO elevada que no responde a la medicación 
hij>Otensora ocular puede responder a veces a la indentadón 
corneal axial con un gancho de estrabismo o una goniolente 
de Zeiss. Si el ángulo cerrado es por aposición. esto permite 
que el humor acuoso fuerce su paso entre el iris y la córnea 
hacia el ángulo. abriéndolo asf y accediendo a la trama trabe· 
cular. Esta medida puede romper en ocasiones el dclo de ele· 
vación de la PIO. permitiendo que descienda. 

'ridotomía con láser Nd:YAG 

l. El objetivo de la iridOlomfa periférit·a con láser es reSlable· 
cer la comu nicación entre las cámaras anterior y poslerior 
rcalizando una abertura en e l iris periférico. Esto sólo lendrá 
éxito si está ccrrado menos de 180" del ángulo por sincquias 
anteriores periféricas pcrm::mentcs. 

2. El momento variará de acucrdo con la gravedad del .11II(lue 
y la rapidez de la curación comeal. La ¡ridotomía se ha pro­
puesto como tratamiento inicia l para superar el bloqueo pupi­
lar, pero puede ser diHc il hasta que e l engrosamiento corneal 
y la congest ión del iris hayan remitido (ha bitualmente 48 
horas). Después de haber explicado la intervención. puede ser 
adecuado realizar una iridotomí:1 periféricll con láser en el 
otro ojo en el período inlermedio. La iridolornía con l :i~r es 

Glaucoma 

efectiva en aproximadamente el 75% de los ojos con glauco­
ma de ángulo cerrado agudo . Los caSOl> (Iue no responden 
requieren una trabccull.."C torn ía. 

NB: Es importante confirmar que el ángulo está abierto 
después de la iridotomla periférica incluso si la PIO es normal. 

Glaucoma de ángulo cerrado 
poscongestivo 

Situaciones clínicos 

El glaucoma de ángulo cerrado poscongeslivo se refiere a las 
consecuencias de un ataquc de cierre del ángulo agudo. Se puede 
ver cn las tres situaciones clínicas sigu ientes: 

l. Posquírurgica. La PIO se ha normalizado gradas a una iri · 
dotomía periféricn con éxi to. En ocnsiones, incluso después 
de unn iridotomía periférica. con el ángulo abierto 1 80~ o 
más. la PIO puede seguir e levada debi do a lesión trabccular 
asociada. Para controlar la PIO puede ser necesario tra ta­
miento médico o lrabeculectomía. 

2. L'I reabertura espontá.nea del ángu lo si l! tr:llamiento 
puede ocurr ir en nlgunos casos: ell nlln mi ento cs el mi smo 
que pnra el ángu lo cerrado intcrmitenle. 

3. Colapso del cuerpo ciliar. Ocurre una disminución tempo­
ral en la st."Cnxión de humor llCUOSO como resultado de la Ic.<¡ión 
isquémica del epitelio ciliar. Una recupcr:lción poslerior de la 
fu nción ciliar puede conducir 11 una c1evación crónica de In PIO 
con excavación de la papila ópticn y pérdida de campo visual. 

Signos clinicos 

l . Biomicroscopia con lámpara de hendidura 
• Pliegues cn la rncmbrHlIll de Descelllct (Fig. 9.65), si la PIO 

se ha reducido rápid¡lIllcnte. 
• Finos gránulos de pigmento sobre el cndOlelio cornea!' 

Fil. 9.65 
Pliegues en la membrana de Oescemet y edema corneal residual 
en un gl~l.IComa de ángulo cerrado poscongestlvo. 
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• Destello y células en el humor ac:uOMl. 
• Atrofia de la estrom¡1 de l ir is con una confi gurac ión en 

rorma de espiml: fi nos gránulos de pigmcnlo en su superfi­
cie (Fig. 9.66). 

Fil. 9.66 
Atrofia de la estroma del iris en un glaucoma de angulo cerrado 
poscongestivo. 

• Una pupila fija y sc midilatada debido a una combinación 
de parálisis del esfínlcr y sinequi as posteriores (Fig. 9.67). 

Fil. 9.67 
Sinequias posteriores en un glaucoma de ángulo cerrado 
poscoogestivo. 

• El glaukurn necken se caracterizu por pequeñas opm.: idades 
del crista li no. de co lor blunco-gri sáceo. subcapsulares o 
capsulares anteriores. en la zona pupilar diagnósticas de un 
cuadro congestivo previo (Fig. 9.68). ReprescnllI la nccro­
~is foca l del epitel io del c ristalino. 

• L<I PIO puede ser nonnal , inferior a lo normnl o alta. 
2, La gonioscopia muestra un ángulo estrecho que puede estar 

abierto o parcialmente cerrado. Si está abierto puede existir 
hipcrpigme nlaci6n tr¡lbecular. Se puede \'eT una líne:l recta de 
pigmento por del¡lIl te de la línea de Sehwalbc en el lugar de 
contacto iridocorneal previo. 

Fil. 9.68 
Opacidades del cristalino subc.apsulares anteriores (glaukomflecken) 
en un glaucoma de ángulo cerrado poscongestivo. 

l. LAl oftalmoscopia puede mostrar congest ión de la papi la 
óptica y pliegues coroideos s i la PI O es muy baja. La atrofia 
óptica puedc ser el resultado de un infarto (Fig. 9.69). 

Fig. 9.69 
Atrofia óptica después de un glaucoma de ángulo cerrado agudo. 
(Cor=Ó1 de J. S;¡~.) 

Glaucoma de ángulo cerrado crónico 

Patogenia 

l. El tipo I (reptante) está causado por un cierre del ángulo gra­
dual y progresivo por si nequias que sie mpre e mpiezan en la 
pan e superior y se extienden hacia abajo (Fig. 9.70) . Esto 
pucdc estar causado por procesos cil i¡lTi::s ~ituados anterior­
mente: muchos ojos tienen una con fi gumción de iris plateau 
(I'erdespués). 

2, El tipo 2 está cuusado por el cierre del ángu lo po r sinequ ias 
como resu ltado de ataques intermitentes (subagudos) secun­
darios a bloquco pupilar. 

], El tipo 1 (mixto) está causado por una combinación de GPAA 
con ángu los estrechos generalmente asocindos con el uso pro-



Flg.9.70 
Ángulo cerrado «reptante». (Corte5ia de J. Salmon.) 

longado de miÓticos. Suele diagnosticarse mediante gonioseo­
pia cn el momento de real izar una trabcculoplastia con láser. 

Signos clfnicos 

Son similares a los que se encuentran en el GPAA. La goniosco­
pia muest ra un grado variable de cierre del ángu lo. au nque las 
sinequ ias anteriores perifé ricas permanentes no suelen aparecer 
hasta tarde. El diagnóstico puede pasar desupcn; ibido si no se rea~ 

liza unu gonioseopía de mtina a todos los ojo~ glaucomato~os . 

Tratamiento 

l . El tipo I (reptante) se trata inic ia lmente con iridotomía con 
láser parJ climin¡u cua l(IUicr componente de bloqueo pupilar. 
Cualqu ier aumento residual de 111 PIO se tratará médicamen­
te. S i esto no tiene éxito. será necesaria 13 trabeculectomía. 

2. El tipo 2 ya habrá s ido sometido a una iridotomía. Se debe 
añndi r el tra tamiento médico según se:l necesario. 

J. El tip o J (mixto) ya eSlará en tra tamiento méd ico para e l 
GPAA y debe tratarse con iridotomfa con láser. 

Iris plateau 

l . La configuración del iri s pla t eau se caracte riza por un 
ángulo de la cámara anterior cerrJdo j unto con un ir is apIana­
do y una cámam anterior centml profunda. Una posición ante­
ri or de los procesos c ili ares da lu g¡lr a una configu rac ión 
anorrnlll del iris peri férico. Aunque este mecanismo de c ie rre 
del ángul o es raro en perso nas de raZll blanca. no es infre­
cuente en las procedentes del Sudeste de Asia. 

2. El sindrome d e l iris plate au se refiere ,1 un cieITC llgudodcl 
ángulo que ocurre con dilatac ión pupi lar a pesar de una irido­
tomín pcnneable. El síndrome ticndc a ocurri r a una edad más 
jo\'cn ' luC el cie rre del ángulo con bloqueo pupilar. Cuando la 
pupila se dilata. el iris periférico "se pliega .. y oc luye el tJU­
béculo (Fig. 9.7 1). Ex istcn todos los signos de c ierre del ángulo 
congestivo agudo excepto que la profu ndidad axial de la cáma­
ra anterior es normal y e l iris está aplanado y no es convexo. 

Glaucoma 

Fig. 9.7t 
Cierre del ángulo en el slndrome del iris plateau. 

3. El tra tamiento se real iza con gotas de pil ocarpi na al 1% 
después de reali7Af una iridotomía peri férica con láser. Tam­
bién es posible aplanar la curva en el iris perifé rico mediante 
láser dc argón (gonioplastia). 

. Glaucoma 
seudoexfoliativo 

Síndrome de seudoexfoliación 

Introducción 

El síndrome de scudocxfo liación (PEX) es una causa relativamen­
te común aunque pasa des,apcrcibida con faci lidad COInO causa de 
glaucoma de ángulo abierto crónico. Cuando un ojo con seudocx­
foliación presenta un glaucoma por bloqueo trabecular secundario 
el c lwdro se dcnomina glaucoma por scudocx foliación o glauco­
ma c¡lpsular. Aunque esta enfermedad es más frecuente en muje­
res. los hombres parecen tener un mayor riesgo de presemar ghlU­
coma. Aunque no se ha establecido un patron hered itario claro. la 
enfermedad es una eausa particularmente frecuente de glaucoma 
en Escandinavia y también se ha asociado con un IOCU.f génico en 
2p16. El PEX debe diferenciarse de la exfoliación verdadera, que 
es muy r:l.ra y supone una desintegmc ión laminar de la cápsula del 
cris talino secundaria a lesión por infmrrojos. 

Patogenia 

En la seudocxfoliación se deposita un materia l matric ial. fibri lo­
gmnular. cxtmcelular y de color blanco-grisáceo. similar al amiloi­
de, en la cápsula anterior del crist:ll ino. 7.6nula5, cuerpo ciliar. iris. 
trabéculo. cam anterior del vítn.'Q y conjunt iva. Secrce que el glnu­
coma por bloqueo trabecular secundario es e l resultado de una 
combinación de la «obstrucción .. del trabéculo por material seudo­
exfolilll ivo y/o pigmento liberado desde el iris. as í como una dis­
fu nción cndotclia l trabecular. El materia l es producido por las 
membranas basales anolTllales de células epiteliales envejecidas en 
e ltrabéculo. cápsula del cristalino ecuntoria l, iris y cuerpo c iliar. 
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N8: Además de ocurr ir dentro del o jo. la fib rillopatia 
exfoHativa se ha descrito en la piel y los órganos viscerales. 
lo que sugiere que el sindrome PEX puede ser una manifes­
tación ocular de un trastorno sistémico. 

Signos clínicos 

l. Córnea 
a. El material seudoexfoliatil'o (PEX) en e l endolCl io puede 

simular prec ipitados corneales inflamatorios. 

b. El depósito de pigmellto en e l endotelio suele ser d ifuso. 
aunque en ocasiones puede tomar 1:. forma de un huso de 
Krukenberg ( I'er después). 

c. Las células e/ldoteliale.~ están reducidas en número y son 
morfológicamcn te anormales con una propensión a la des­
compensación. incluso con un aumento modcr.tdo de la PIO. 

2. La cámara anterior puede most rar des tellos leves en el 
humor acuoso debido a rotura de la barre ra sa ngre- humor 
ac uoso del iris (seudouveítis). 

3. Iris 
a. Material seudoexfoliatiro (PEX) en e l borde pupilar 

(Fig. 9 .72). 

, 

Fil. 9.72 
Material seudoexfollativo sobre el borde pupi lar. 

b. Atrofia del ersfímer. caracterizada por defectos de trans­
iluminación ((e n mordida» (Fig. 9 .73). m:'b evide11les e n 

Fi¡. 9.71 
Atrofia del esfinter vista mediante transiluminacón en un sindrome 
seudoexfotiativo. 

los ojos con defectos pupi lares en coll ar. Se asocia con una 
mala dilatación pupilar. 

c. LadispersiólI pigmelltaria puede prec ipitarse por midria· 
sis o c irug ín. En el esffmer del iris los g ránulos de p igmen­
to tienen una configuraci ón en espiral mientras que en la 

periferia están dispersos de una fonna más d ifusa. 
d. Pueden aparecer Il emorragias e/l el i/lterior de la estroma 

con la midriasis farmacológica. 
e. Las silleqllial' posteriores pueden contribuir a una mala 

dilatación pupilar (Fig. 9.74). 

Fil. 9.7" 
Sinequias posteriores en un sfndrome seudoexfoliativo. 

4. Cristalino 
a. L1 supe rficie anterior del cristalino muestrn material seudo­

exfoliativo (PEX). El frotam iento constante de la pupila des· 
prende e l mate ria l de la zona media del cris ta lino y origina 
un disco central y una banda periférica de PEX. con una í'..Ona 
clara en medio (Fig. 9 .75). E l d isco cenl ral es translúcido. 
bien delimi tado. y sus bordes pueden contener frngmentos 
arrollados. El margen del disco central puede estar mal defi­
nido y resultar d ifícil de distinguir. y en a lgunos casos fa lta el 
disco. La banda periférica es granu lar y tiene un borde inter­
no bien delimitado con múltiples estriacioneS radiales (Rg. 
9 .76). Se puede det,,'Ctar sólo con midriasis. 

Fi¡.9.75 
Dist O central y una banda periférica de mate rial seudoexfoliaóvo. 



Fig.9.76 
Banda periférica de mate rial seudoexfoliadvo. 

b. La inestabilidad ZOllular está causada por alteraciones en 
las zónulas y sus inserciones en el cuerpo ci li ar y el crista­
lino. Esto puede dar lugar a facodonesis, subluxación/luxa­
ción del cristalino y una incidencia aumentada de diálisis 
de la zónula y pérdida de vítreo durante la c irugía de la 
catamta. 

c. Con frecuencia ocurre catarata I//lc/ear. 
5. Gonioscopia 

(l. La /¡iperpigmcntaci6n traheClIlar es frecuente y suele ser 
más marcada en la zona infer ior. El pigmento permanece 
sobre la superticie del trabéculo y tiene una dis tribución 
irregular (Fig. 9.77). También suele verse una banda fes to­
neada de pigmento por encima o anterior a la línea de Sch­
wa lbe (línea de Sampao le~ i ) . 

Fig.9.77 
Hiperp igmentació n trabecular con una linea de Sampaolesi 
en un síndrome de seudoexfoliación. 

b. Aspecto como «caspa» dcl trabéeulo debido al depósito de 
material seudoexfol iativo (PEX). 

c. En algu nos casos los ánglllos son estrechos : incluso en 
ojos con los ángulos abiertos amplios e hiperpigmcntación 
marcada, la P10 puede estar elevada después de la di lata­
ción de la pupila. 

Glaucoma 

Glaucoma seudoexfoliativo 

Factores de riesgo 
• El riesgo acu mul ado de aumento de glaucoma en un ojo con 

seudoexfoliae ión es del 5% a los 5 años y del 15% a los 10 
años . Los individu os con PEX deben ser informados de su 
riesgo. y se les ha de recomendar que se sometan a una explo­
ración ocular cada año. 

• Un paciente con glaucoma seu(loexfoliativo uni lateral y PEX 
en el otro ojo tiene un riesgo ele\lado (del 50% a los 5 años) de 
presentar glaucoma en el otro ojo. 

• Un paciente con glaucoma seudoexfoliativo unilateral que no 
tiene PEX en el otro ojo presenta un riesgo muy bajo de glau­
coma en cl ojo normal. 

Signos clínicos 
1. La edad de present ación es generalmente en la séptima 

década de la vida. más tardía que en el OPAA. 
2. Signos. La mayoría de los pacientes presenta un glaucoma dc 

ángulo abierto crónico que suele ser unilateral. En ocasiones 
hay un aumento agudo de la P10 en ojos au nque el ángulo 
abierto sea amplio: esto se puede confundir con un glaucoma 
de ángulo cerrado primario. El grado de hiperpig mcntación 
del ángulo se correlaciona con la gravedad del glaucoma. 

Tratamiento 
l. El trata miento médico es el mi smo que para e l OPAA . 

Sin embargo. a pesar del éxilO in icia l en la mayoría de los 
casos. hay una alta incidencia de fallo tardío y por lo tamo es 
más probable que los pacientes prccisen más adelante trata­
miento con láser o cirugía. 

2. La trabeculoplastia con láser es especialmente efectiva. 
posiblemente debido a la hiperpigmentación trabcc ular. Sin 
embargo. después de una buena respuesta inicial. ocurre un 
aumenlO tardío gradua l de la pro de forma que después de 
4 años los resultados son los mismos que en el OPAA. 

3. La trabeculectomía precoz puede prescntar ventajas. 
Tiene la misma tasa de éxito que en el OPAA. sin comp lica­
ciones raras. 

Pronóstico 
Es peor que en el OPAA. ya que la P10 suele estar aumentada de 
forma importante y además puede mostrar una gran tluct uación. 
de forma que se puede desarrollar rápidamente una lesión grave. 
Así pues, es importante mon itorizar de cerca a los pacientes 
hasta que la P10 esté controlada. 

• Glaucoma pigmentario 

Síndrome de dispersión pigmentaria 

El síndrome de dispersión pigmentaria (S OP) suele ser un cua­
dro bi lateral caracterizado por la liberación de gránu los de pig-
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mento desde el epitelio pi gmentario del iris y su depósito por 
todo el segmcnto anterior. Afccta principalmente a personas de 
nll'a blanca y se pucde hcredar colllo un rasgo autosómico domi­
nante con pcnetranci,. variable. Se han identificado dos lud en 
los cromo:.O/lIllS 7 y 8. La miopía predispone a las manifcstacio· 
nes fenotípica~ y al de:.arrol1o de un glaucoma «pigmentario» de 
ángulo abieno secundario. 

Patogenia 

El dcmune de pigmento está causado por el frot amiento mecáni­
co de la capa pigme ntaria posterior de l ir is contra grupos de 
zónu las del cristalino como resultado del excesivo abombamien­
to posterior de la porción pe riférica media de l iris. 1:1mbién es 
posibl e que el propio ep ite lio pigmentario sea anorma l y más 
suscept ible a dcrramarse: en algunos pacientes el ejercicio inten­
so puede precipitar episod ios de dispersión pigmentaria asoc ia­
dos con un aumento de la 1'10 . Los gránulos de pi gmento son 
liberados al intcri or de l humor acuoso. dispersados por las 
corrientes del mi ~mo y depositados en todas las estructuras de la 
cámara anterior. incl uyendo las fibras zonulares y el c uerpo 
cil iar. La clevaeión de ];. PIO parece estar causada por la obs­
trucción pigmentaria de los espacios intenrabeculares y la lesión 
del tmbéculo secundaria a denudación, colapso y esclerosis. Se 
ha sugerido <Iue cllIbomlxnniell to posterior del iris y el contaclO 
iridozonular eMlÍn causados [XIr la «i nversión» del bloqueo pupi­
la r, en el que un uumento tr,JIls itorio y relativo en la pres ión en la 
eámaro anterior (relacionada con la cámara [XIsterior) abomb.1 el 
iris hacia atrás e induce el contacto iridozonular. Esto se ve re for­
z;¡do por la observación de que la neutralización de la inversión 
del bloqueo pupilar con una iridotomía periférica aplan:. el iris y 
disminuye el contaCIO iridozonu lar. 

Signos clínicos 

1, La córnea Illuestra depósito de pigmento en el endotelio con 
una distribución venic¡d en fo rma de huso (huso de Kruken­
bcrg) (Fig. 9.78). El tamaño y la densidad del depós ito suelen 
ser proporcionales a la imponam:ia de la atrofia del iri s aso­
ciada . El hu so de Krukenbcrg. aunque es frecucntc. no es uni-

FII , 9.78 
Huso de Krukenberg en un slndrome de disperstón pigmentaria. 

versal ni pmognomónicode SDr, y en los casos de larga dum· 
ción puede ser más difíci l de delectar porque tiende ti hacerse 
mlÍS pc<lueño y de color más tenue. 

2. La amara anterior es muy profunda (Fig. 9.79): se pueden 
ver los gránulos de mel,mim. notando en el humor acuoso. 

Fil. 9.79 
amara anterior muy profunda en un síndrome de dispersión 
pigmentaria. 

] , Iris 
a. FiliO!> grálllllo!> de pigm ellto sobre la superficie anterior 

del iris se dt~posi tan preferentemente dentro de sus surcos 
(Fig. 9.80). Es to puede hacer que e l ir is sea progresiva. 
mente más oscuro, dando lugar ti heterocromía del iris si la 
afect:lc ión es as imétrica. 

Fil, 9.80 
Grinulos de pigmento en el iris en .. m síndrome de dispersión 
pigmentaria. 

b. L.l tltrofttl del epitelio pigm em ario del iris derivada de la 
pérdida de pigmento de la periferia media da lugar ti defeco 
tos clIT'H.:tcrísticos de transilumi nación radial en forma de 
hendidur:l (Fig. 9.8 1). Si es asi métrica. el ojo con más atf{)o 
tia del iris muestra una pupila ligeramente mayor. 



Fig.9.81 
Defectos de transiluminad6n del iris que afectan a la periferia 
media en el síndrome de dispersi6n pigmentaria. 

4. Crista lino. La superfi cie anterior de l cri stalino puede mos­
trar depósitos de pigmento. Sobre la supe rficie posterior del 
cristal ino el pigmento tiende a formar una línea en el lugar de 
adhesión vitfeolenticul ar. 

5. Gonioscopia 
a. Állgulo abierto amplio con una concavidad caractcríst ica 

de la periferi a mcdia de l iris q ue puede aumentar con la 
acomooación. 

b. La lIiperpigmclIlaciólIlrahecular es más marcada sobre 
el trabéculo posterior (Fig. 9.82). Al contra ri o que la pi g­
mentación IOsca que se observa en el PEX. en e l sor es 
más fin a y parece encontrarse sobre y dcntro de la red tra­
bec ular. Tambié n t iene un as pecto más homogéneo y 
fonna una banda densa que afecta a tooa la circunfere ncia 
del ángulo uniformemente. También se puede ver pigmen­
!O en o antcrior a la línea de Schwalbe. 

Fig.9.82 
Hiperpigmentaci6n trabecular en un síndrome de dispersi6n 
pigmentaria. 

6. El fondo de ojo puede mostrar áreas de degeneración reticu­
lar que pueden ser responsables de un mayor riesgo de des· 
prendimiento de retina. El depósito de pig mento se puede ver 
también cn la retina periora!. 

Glaucoma 

Glaucoma pigmentario 

Factores de riesgo 

Hasta el 50% de los pacientes con SOP dcsarrollan a veces hiper­
tcnsión ocu lar o glaucoma de ángulo abicrto crónico. Los hom­
brcs están afectados con mayor frecuencia quc las mujeres. con 
una rclación 2: l . Por lo tanto. es muy importantc seguir regular­
mente a todos los pacientcs con estc trastorno. especial mente los 
hombres miopes con husos dc Krukenbcrg. Sin embargo. la PIO 
inicial. la relación excavación-papila y el grado de hipe rpigmen­
tación trabecul ar no son útiles para identificar a los que pudieran 
desarro ll ar glaucoma. Los pacicntcs con glaucoma pigmentario 
tienen una mayor incidencia de respuesta a los cort icoides. Aun­
que e l sor es raro en pacientes dI;: raza negra. éstos tienen un 
riesgo mayor de presentar glaucoma que adopta una forma más 
grave que el que se encuentra en pacientes de raza blanca. 

Signos clínicos 

1_ La presentación suele ser con glaucoma <.:Tónico, habit ual­
mente entre la tercera y la cuarta décadas de la vida, aunque 
en las mujeres el g laucoma t iende a aparecer 10 afios más 
tmde. En ocasiones la liberación repentina de gránulos de pig­
men to después de un movi miento vigoroso de la pupila o un 
ejercicio físico intenso pueden precipitar una e levación brus­
ca de la PIO, con edema eorneal y halos. 

2. La PIO puede ser inicialmente muy inestable. de forma que 
una única lectura normal no excluye la posibil idad de glauco­
ma. Algun os pacientes t ienen niveles más a l(Os y mayores 
fluctuaciones de la P10 que los pacientes con GPAA . y en el 
momento del di agnóstico es frecuente encont rar enfe rmedad 
avanzada en un ojo y lesión rela ti vamente leve en el otro. 

Tratamiento 

1. El tratam ie nto médico es similar al del GPAA. Los mió­
ticos pueden. teóri camente, ser especialmente beneficiosos 
porque no sólo au mentan el drenaje del humor llCUOSO sino 
que además tienen el benefi cio añadido de disminu ir e l con­
tacto iridozonular. Sin embargo. presentan el inconveniente 
de que exacerban la miopía. 

2. La trabeculoplastia con láser suele ser efecti va inicial­
mente. aunque los pacientes más jóvenes parecen responder 
mejor. Es importante no sobretratar los ojos con ángulos fu er­
temente pigmentados y empezar con una potencia del láser 
relativamente baja. Al menos una tercera parte de los pacien­
tes necesitará una trabeculeclOmía a los 5 años de la trabecu­
loplastia con láser. 

3. La iridotomía con láser puede resultar efectiva para prevl;:­
nir e l depósito posterior de pigmento al resol ver la concavi­
dad de! iris . 

4, La trabeculectomía es necesaria en pacientes que no res­
ponden al tratamiento médico y a la trabceuloplastia con láser. 
aunque en el grupo de pacientes más jóvenes los resu ltados 
son menos predecibles. El empleo operatorio de antimetaboli­
tos como tratamiento adjunto puede mejorar el resultado de la 
intervención. Un porcentaje más alto de pacientes con glauco-
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ma pigmentario necesi t:1 cirugía en compamción con e l 
GPAA. y los hombres la precisan a una edad más joven. 

Pronóstico 

Es re lativamente bueno y con el paso de l tiempo el contro l d~ la 
PIO se vuelve más fácil. En ocasione s la PIO puede volver 
espontáneamente a la nonnalidad. Esto puede asociarse o no con 
una disminución de la pigmentación trabecular. Los pacientes 
con glaucoma pigmentario previo no detectado pueden ser diag­
nosticados más tarde de forma ,-,<!uivocada de glaucoma de ten­
sión 1I0nnal. 

Diagnóstico diferencial 

l. El GPAA puede asociarse con un trabéculo hiperpigmenta­
do. Sin embargo. el pi gmento tiende a estar concenlrado en el 
sector inferior de l ángulo. al contrario que en el SOPo Los 
pacientes con GPAA 1:ullbién suelen ser más mayores y no 
tienen husos de Kn, kenberg ni defectos de transi lurninación 
del iris. 

2. El glaucoma por seudoexfoliación puede mostrar hiper­
pigmentac ión trabecular y dispersión pigmentaria. Sin 
embargo. los defectos de tr:msi luminación son evidentes en el 
margen de la pupila más que en la periferia. Al contrario que 
el g laucoma pi gmentario. el glaucoma seudoex fo liat ivo suele 
afel:tar a pacientes mayores de 60 años, es un ilateral en el 
50% de los casos y no tiene predilección por un error de 
refracción miópico. 

l , El glaucoma perifé rico seudofá quico sucede en el con­
texto del frOlamiento de los componentes. óptica y prolonga­
ciones, de una lente intmoculílr en la cámam posterior contra 
la superficie posterior del iris, 10 que da lugar a disl>ccsión 
pig mentaria y obstmcción del drenaje. 

4. Se puede producir UlIlI uveltis anterior en caso de hipe l"pig­
mcntaeión trabccular y ntrotia del iris. Pcqueños precipitados 
coencales anti guos ag ru pndos se pueden co nfund ir con un 
huso de Krukenbcrg en una exploración rut inaria. 

S. El glaucoma de ángulo ce rrado subagudo se puede aso­
ciar mn un trabéculo muy pigmentado en el que la rafz del iris 
ha estado en contacto con el ángulo. 

• Glaucoma neovascular 

Introducción 

Patogenia 

El glaucoma neovascular (GNV) es un cuadro relativamente fre ­
cuente y grave que ocurre como resultado de la neovasculari7.!1-
ción del iris (mbcosis iridis). El factor etiopatogénico común cs 
una isquemia retiniana crónica. difusa y grave. Se ha postulado 
que el tej ido reti niano hipóx ico produce fac tores de crecimiento 
vasoproliferati vos en un intento de revascularizar las zonas hipó­
xicas. Estos factores inducen el desarrollo de neovascu larización 

sobre la re tina (reti nop..'lt ía prolifera tiva), y también son capaces 
de difundir hacia el segmento anterior donde inician la rubeosis 
iridis y la neovascularizac ión en el ángu lo de la cámara anterior. 
Esto último impide in icialmente el drenaje de l humor acuoso en 
presencia de un ángulo abierto. y posteriormente se contr:lc para 
produc ir un glaucoma de ángulo cerrado secundario, que suele 
ser gnlVe e imparable. El GNV se puede prevenir a menudo con 
un tra tam iento oportuno de la isquemia de la retina med iante 
fotocoagulación con láser. 

Causas 

l . La oclusión isquémica de la vena central de la re tina 
supone el 36% de los casos. Aproximadamente cl50% de los 
ojos presentan GNV después de una oclusión isquémica de la 
vcna central de la retina. El predictor más valioso del riesgo 
de GNV posterior es la presencia dc no perfusión capi lar reti· 
niana periférica amplia en la angiografía con fl uoresceína. 
aunque en algunos pacientes una oclu ~ión sin isquemia puede 
convertirse después en isquémica. El glaucoma aparece típi. 
camente 3 meses después de la oclusión (<<glaucoma de los 
100 días,.), aunque se han descrito intervalos entre 4 scmnnas 
y 2 años. 

2. La diabetes mellitus supone e l 32% de los casos. Los 
pacientes con diabetes de larga duración ( 10 años o más) que 
también tienen retinopatía diabéticll proliferat iva están espc­
ú almente en riesgo. El riesgo dc glaucoma di sminuye con 
una fOlocoaguJación panrctiniana adecuada pero aumenta con 
la extracción de una c,ltara ta. sobre todo si se abre tu cápsul a 
posterior. La revisión frecuente es esencial dur.t111e las prime­
ras 4 semanas tras la intervención. que corresponden al perío­
do cmcial para el desarrollo de la rubeosis iridis. La \' itrccto­
mía de la pars plana también puede precipitar la ru bcosis 
iridis cuando se ha aplicado una terapia con láser inndecuada 
o persiste un desprendimiento de re tina por tracción. 

3. Otras causas incluyen la enfemlcdad obstructiva caroddea. 
oclusión de la arteria central de la retina. tumores intraocula­
res. dcsprend imiento de ret ina de larga durac ión e inflama­
ción int raocul ar crónica. 

Clasificación 

Aunque hay cieno grado de superposición. es cOll\'enientc divi­
dir el GNV en las tres etllp:ls siguientes: 

• Rubeosis iridis. 
• G laucoma de ángu lo abierto secundario. 
• Glaucoma de :'í ngulo cenado secundario a sinequias. 

Rubeosis iridis 

Signos clínicos 

• Grupos de pequeños capilares dil atados o manchas rojas se 
desarroll an en el borde pupilar (Fig. 9.83) Y pueden pasar 
desapercibidos con facilidad a menos que el iris sea examinll­
do cuidadosamente con un gran aumento. 



Fil. 9.83 
Rubeosis iridis en el borde pupilar. 

• Los vasos sanguíneos nuevos crecen radial mente sobre la 
superficie del iris (Fig. 9.84) hacia el ángulo. a veces uniéndo­
se con vasos sanguíneos dilatados en el collarcte. En este esta­
dio la PIO puede ser todavía nonnal. y los vaws nuevos pue­
den regresar espontáneamen te o con tratamiento. 

NB: la neovascularización del ángulo en ausencia de afec­
tación papilar puede suceder después de la oclusión de la vena 
central de la retina. Por lo tanto, es importante llevar a cabo 
una gonioscopia cuidadosa en los ojos con un riesgo e levado 
aunque e l borde pupilar no esté afectado. 

Fil. 9.84 
Rubeosis iridis moderada. 

Tratamiento 

l. La fotocoagulación panretiniana. si se realiza precozmen­
te. tiene un alto grado de éxito para inducir la regresión de los 
nuevos vasos y prevenir la consiguiente progresión a glaucoma. 

2. Cirugia retiniana. Si la rubcosis se presenta después de una 
vi trectomía en un paciente diabético con desprendimiento de 

Glaucoma 

reti na residual deben hacerse nuevos intentos de refijación de 
la re tina. ya que si tienen éx ito la rubeosis regresará con fre­
cuencia. En estos casos la fotocoagu l<lci6n ret inian<l <ldicional 
también será beneficiosa. 

Glaucoma secundario de ángulo abierto 

Signos clínicos 

Los vasos sanguíneos nuevos siguen crcc iendo a través de la 
superficie del iris h3cia su raíz. Entonces el tej ido neovascular 
prolirera 11 través de la car .... del cuerpo cil iar y el espol6n escleral 
para invadir el ángulo (Fig. 9.85). En el ángulo los nuevos vasos 
sanguíneos se ramifican y fonnan una membrana iibrovascular 
que blcx:¡uea el tr:lbécu lo y origina un g laur:oma secu ndario de 
ángu lo abierto . 

Fil_ 9.85 
Neovascularizaci6n Incipiente del ;\.ngulo. 

Trotamiento 

l . El tratamient o médico es el mismo que para e l G PAA 
pero deben evitarse los mióticos. Ocben admi nistrarse alropi­
na al 1 % Y corticoides t6picos intensivos para reducir la inna­
mación y evitar 1,1S molestias. 

2. La fotocoagulación pan retiniana debe rea lizarse en 
todos los casos. incluso si la PIO está controlada de forma 
adecuada con medicamentos, aunque hay que recordar que 
esto no influ irá e n e l componente fi broso de la membrana 
fi brovascular. 

Glaucoma secundario de ángulo cerrado 

Está causado por la contracción de l tejido fibro\'ascular en el 
ángulo con est iramiento del iris perirérico sobre e l trabéculo. 
Oc esta forma, el ángulo se cierra ci rcunferencialmente como 
una cremallera . 
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Signos clínicos 

• Agudcza visual gr:lVemenle reducida. 
• Congestión del globo ocular y dolor. 
• PIO muy aha y edema cornea!. 
• Destellos en el humor acuoso debidos a la pérdida de proteínas 

de los nuevos VllSO~ del iris . 
• Rulx.'Osis iridis grave (Fig. 9.86) con distorsión de la pupila y 

ectropión uveal dcbido a contracción rad ial del tej ido fibro~ 

vascular (Fig. 9.87). 

FIJ.9.86 
Rubeosls iridls grave. ¡Corte.¡¡ de J. ~Imon.) 

Fi,. 9.87 
Distorsión de la pupila y ectrOpi6n uveal en un ojo con rubeosis 
Irldis grave. (C~ de J Salmon.) 

• La gonioscopi a muestra el cierre del ángulo por sinequias con 
imposibilidad de ver ninguna estructum del ángulo por detrás 
de la línea de Schwalbe (Fig. 9.88). 

Tratamiento 

El principal objeli\'o del tratamiento es aliviar el dolor. ya que el 
pronóstico de conservación de la fu nción visual es extremada­
mente malo. 

FIg.9.88 
Cierre del ángulo total por sinequlas. 

l. El tratamiento médico se real iza con agentes hipolenso­
res tópicos y sistémicos excepto miÓticos. Lit atropina tópica 
y los corticoides tópicos pueden disminuir el grado de infla­
mación y hacer que los ojos estén más confortub les y menos 
congestionndos. incluso si la PIO permanece ah:!. 

2. La ablación retiniana se renliza con láser de argón, si es 
posible. En ojos con medios opacos esto se puede conseguir 
mediante fotocoagulaci6n con láser de diodo transcscleral o 
criotcmpia. 

), La cirugía se puede plantear si la agudeza visual es igual o 
superior a «movimientos de la mano». Las dos opciones son 
trabeculectomía con mitomicina e adjunta o derivaciones con 
fi ltro artificiales. 

NB: Aunque la cirugía puede conseguir e l descenso de la 
PIO. muchos ojos pierden posteriormente percepci6n de la luz 
o se vuelven tlsicos, por lo que el principal beneficio es el alivio 
del dolor, 

4. La ciclodestruccción con láser de diodo tr:msescleral puede 
controlar de fomla efectiva la PIO y mantener el ojo conforta­
ble. especialmente cuando se usa j unto al tratamiento médico. 

5_ La inyección retrobulbar de alcohol es út il par"- aliviar el 
dolor, pero puede produci r ptosis permanente y no al ivia la 
congestión. 

6. La enucleación puede ser la única solución si todo lo demás 
fracasa . 

Diagnóstico diferencial 

l. Glaucoma primario de ángulo cerrado congestivo. En 
ocasiones los pacicntes con GNV pueden presentar brusca­
mcnte dolor, congestión y edema cornea!. La gonioscopia des­
pués de limpiar la córnea con agentes hipotcnsores oculares 



y/o glicerina tópica es útil para la diferellCiación entre ambos 
cuadros. Además, el otro ojo muestra un ángulo normal. 

2. La inflamación posvitrectomía en pacientes diabé ticos se 
puede asociar con congestión y aumcnto de la vasculatura del 
iris y un incremcnto transitorio de la PIO, que puede confun­
dirse con un GN. Sin embargo. estos signos suelen re.<;o lverse 
después de la administración intensiva de conicoides tópicos. 

Glaucoma inflamatorio 

Introducción 

Los glaucomas secundarios a inflamación intraocular represen­
tan con frecuencia un rr.:\O diagnóstico y terapéutico. Aunque en 
algunos casos la elevación de la PlO es transitoria e inocua. 
generalmente es pcrsistellle y gravemente lesiva. El glaucomll 
secundario es la CllUsa más frecuente de ceguem en los niños y 
los adultos jóvenes con uveítis anterior crónica. 

Clasificación 

l . Cierre del ángu lo con bloqueo pupilar. 
2. Cierre del ángulo sin bloquco pupilar. 
3. Ángulo abieno. 
4. Síndromes especffi cos de uveílis hipenensiva: 

• Sfndrome de uvcCtis de Fuchs . 
• Síndrome de Posner-Schlossrnan. 

Problemas diagnósticos 

l. Las fl uctuaciones de la PIO pueden ser espectaculares en 
ojos con uveítis. y el establecimiento de las fases puede rcsu l· 
tar útil en los pacientes con PIO límite. 

2. El colapso del cuerpo cil iar causado por una reagudiza· 
ción de una uvcíti s anterior crónica sue ll! dar lugar a una dis· 
minución de la PIO que puede enmascarar la tende ncia de 
base al glaucomll . Incluso los ojos con una PIO consideTllble­
mente elevada (30-35 mmHg) pueden vo lverse hipotón icos 
durante las exacerb.aciones agudas de la uveft is. Una recupe­
ración de la función del cuerpo ci liar debida a una disminu­
ción de la act ividad dc la uveítis puede asociarse después a un 
aumen10 de la PIO en un ojo con una fun ción de drenaje per­
manentemente afeclada. 

NB: Es importante realizar la gonioscopia en los ojos con 
uveltis anterior y seguir monitorizando la PIO mientras se 
resuelve la inflamación. 

l . Los mecanismos de elevación de la PIO pueden ser 
incienos, y a vcces pueden ser responsables más de un meca­
nismo. Los rcspondedores a los conicoides suelen represen­
tar un reto terapéutico. 

Glaucoma de ángulo cerrado 
con bloqueo pupilar 

Patogenia 

Glaucoma 

El glaucoma secundario a bloquco pupilar está causado por sine­
qu ias posteriores que se ext ienden 3600 (seclusión pupilar) y 
obstruyen el paso de humor acuoso desde la cámara posterior a 
lu anterior. La presión aumentada en la cá mara posterior resul­
tante causa un abombamiento anterior del iri s periférico (iris 
bombé), que se asociu con una disminución de la profundidad de 
la cámara anterior y luuposición del iris periférico alt rabéculo y 
lI la córnea periférica. Este iris inflamado se lldhicre fáci lmente 
ni tr,¡béculo, y el contacto iridocomeal se vuelve pennanente con 
el desarrollo de sincquias anteriores periféricas (SAP). 

NB: El glaucoma de ángulo cerrado con boqueo pupilar es 
poco frecue nte: la mayoría de los ojos con seclusión pupilar 
muestran una PIO normal o inferior a la normal debido a la 
existencia asociada de colapso crónico del cuerpo ciliar. 

Signos clínicos 

l. La biomicl'Oscopia con lám par a de hendidu ra muestra 
scclusión pupilar, iris bombé y cámar.! anterior poco profun ­
dll (Fig. 9.89). 

Fil. 9.89 
Iris bombé y una timara anterior muy poco profunda. 

2. La gonioscopia mueslfa un cierre del ángulo por contacto iri­
dotrabecular (Fig. 9.90). La gonioscopia de indelllación con 
una goniolente de cuatro espejos de Zeiss. o equivalellle. se 
puede emplear para valorar la extensión del cierre del ángulo 
por aposición en oposición al cierre del ángu lo por sineq uias. 

Tratamiento 

1, El t r atam iento médico se hace inicialmente con supreso­
res tópicos del humor acuoso. aunque en los casos graves se 
pueden precisar inhibidores de la anhidrasa carbónica sislé· 
micos a cono plazo. 
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Fig.9.90 
Ángulo cerrado secundario causado por bloqueo pupilar. 
(a) Visión gonioscópica; (b) vis ión con lámpara de hendidura. 

NB: En el glaucoma por uveit is hay que evitar los siguientes 
fármacos: 

• Los análogos de las prostaglandinas favorecen la rotura 
de la barrera sangre·humor acuoso y pueden exacerbar 
el edema macular cis toide. En raras ocasiones se ha des· 
crito que causen uveit is anterior . 

• La pilocarpina también está contraindicada porque favo­
recerá el desarrollo de sinequias posteriores. 

2. La iridotomía con laser se realiza para restablecer la comu· 
nicación entre las cámaras antelior y posterior. Esto sólo elimi· 
nará el componente dc bloquco pupi lar y. por lo tanto, sólo será 
efecti vo para disminu ir la PIO si al menos el 25% dcl ángu lo 
está todavía abierto. El tratamiento tópico intensivo con coni ­
coides puede uyud:lr a minimizar la infla mación posterior a la 
aplicación del láser. Se recomienda hacer vurias aberturas gran­
des y que el paciente sea exami nado a intervalos frecuentes 
para asegurar que permanecen pcnneables. La iridectomía qui­
rúrgica se puede plantear si la iridotomía con láser se cicrra. 

3. La trabecule ctomía con antimetabolitos adjuntos puede 
scr neccsaria en ojos con cierre de l ángulo permanente. La 
trabecu lectomía sola tiene una elevada tasa de fracasos por­
que los pacientes tienden a ser jóvenes y la conjunt iva fre­
cuentemente ha estado sujeta a exposición crónica a conser­
vantes de las gotas de cort icoides y rn idriáticas. 

4. Las derivaciones con dispositivos de drenaje pueden 
estar indicadas en los casos resisten tes. 

S. La cicloablación se realiza cuando fracasan las otras opciones. 

Glaucoma de ángulo cerrado 
sin bloqueo pupilar 

l. Patogenia. La uveítis anterior crónica caUS3 el depósito de 
res iduos infla matorios en el ángulo. su organización y con-

tracc ión subs igu ientes. que esti ra de l iris periférico sobre el 
trabéculo. causando de este modo un cieITe gradual y progre­
sivo del ángulo por si nequias (Fig . 9.9 1) con un posible 
aumento de 13 PI O. Los ojos con ángulo estrecho previo pue­
den tener un riesgo mayor, por ejemplo si presentan inflama­
ción granulomatosa con nódul os inflamatorios en el ángulo. 

Fig. 9.9 . 
Cierre del ángulo parcial por sinequias anteriores periféricas (SAP). 

2. Signos clínicos . La cá mara anterior es profunda pero la 
gonioscopia muestra un cierre de l ángulo extenso por sine· 
qui as anteriores periféricas (Fi g. 9.92) . 

Fi¡ . 9.92 
Sinequias anteriores periféric.as extensas. 

3. El trata miento es similar al del glaucoma de ángu lo cerra­
do secundario excepto que la iridectomía no está ind icada. 

Glaucoma de ángulo abier to 

En la uveítis anterior aguda 

Durante la fase aguda de la uveítis anterior la PIO suele ser nor· 
mal o inferior a lo normal debido al colapso ciliar asociado. En 
ocasiones. sin embargo. se desarrolla un glaUCOJll3 de ángulo 



abieno secundario debido a la obstrucción del drenaje del humor 
acuoso. general mente justo cuando la inflamación ag uda eshí 
cediendo y la función del cuerpo ciliar está volviendo a la nor­
mal idad. Este efecto. que suele ser transitorio e inocuo. pucde ser 
inducido por los corticoides o estar causado por una (;ombina­
ción de los siguientes mecanismos: 

l. Obstrucción tra becula r por células y des(;chos infl amato­
rios que se puede asociar con un aumento de la viscosidad del 
humor a(;uoso debido a pérdida de proteínas de los vasos san­
guíneos del iris inflamados. 

2. Trabeculitis aguda asociada con inflamación y edema de la 
red trabc(; ul ar con d ismi nu(; ión secundaria de la porosidad 
intratrabe(;u lar. que puede dar lugar a una reducción de la 
faólidad de drenaje. Se (;ree que esto es imponaute en la uveí­
lis amerior asociada con herpes zoster y herpes si mple. 

3. Las prostaglandinas pueden asociarse con PIO aumentada. 
aunque el mecanisrno exacto es incierto. 

E.n lo uveítis anterior crónico 

El pri ncipal mecanismo de la fun ción de drenaje dis minui da se 
cree que es la cicatri zación trahecular y/o la esclcrosis secu nda­
ria a trabeculi tis crónica. La incidencia y la importancia de este 
mecanismo son. no obstante. difíci les de determinar con exacti ­
tud ya que la mayoría de los ojos tienen también algún grado de 
cierre del ángu lo por sinequias. El diag nóstico defi nitivo de la 
lesión lrabecular es difícil debido al aspecto variable del ángulo 
(;n la gonioswpia. Teóricamente. el ángulo debe estar abierto y. 
en algunos ojos. se ve un cxudado gelatinoso similar a «puré de 
patatas» en el trabéculo. El tra tamiento es el mismo que para el 

glaucoma secundario a sinequias dc ángulo ccrrado. 

Glaucoma en el síndrome 
de uveítis de Fuchs 

El síndrome de uveít is de Fuchs (S UF) es una uvcítis anterior. 
idiopática. unilatcraL \.Tónica y no granulomatosa con un inicio 
insidi oso y que es resi stente al tratam iento con corlkoides (.·e,. 
Capítulo 10). La compl icación más frecuente es la catarata. El 
glaucoma secundario de ángulo abierto. debido probablemente a 
esclerosis trabecular. sucede aproxi madamente en el 30% de los 
casos; por lo tanto. los pacientes deben examinarse a intervalos 
de 6 meses. La PIO elevada. al princi pio de forma intermitente. 
posteriormente lo está de forma constante. En algunos pacientes 
el aumento de la presión es precipitado por la cirugía de la cata­
rata. El tratamiento es si milur al de los otros tipos de glaucoma 
por uvcítis. 

Síndrome de Posner-Schlossman 

El síndrome de Posner-Schlossman (cri sis glaucomatociclíticas) 
se caracteriza por crisis recurrentes de g laucoma secundario de 
ángulo abierto ag udo uni lateral asociadas con uveíti s anterior 
kve . Se supone que la causa de la PIO aumentada es una traoc­
cu lit is aguda. Es!.. enfermedad es muy rnra y afecta típicamen­
te a adu ltos jóvenes. e l 40% de los cua les son positivos para el 
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HLA· Bw54. Los hombres están afectados con mayor frec ucncia 
que lus mujeres. La PIO está uumentuda duruntc un as horas o 
vurios días. Lus cri sis son unilatcrales. aunque e l 50% de los 
pacicntes ticnen afectaci6n bilateral en di ferentes momentos. Los 
intervalos entre las crisis varían en duración y. con el paso del tiem­
po. suelen alargarse. Los pacientes deben controlarse. aunque los 
ataqucs hayan cedido wmpletamente. porque un porcentaje impor­
tante de cllos presentará glaucoma de ángulo abierto crónico. 

l. L. presentación es con malestar leve. halos alrededor de las 
luces y visión ligeramente borrosa. 

2. L. biom icroscopia con lámpara de hendidura muestra 
edema epitel ial corneal debido a PIO elevada (40-80 mmHg). 
algunas célu las en el humor acuoso y fi nos precipitados cor­
neales centrales blancos (Hg . 9.93). 

Fia:.9.93 
Edema epitelial corneal y finos precipitados cornea les 
en un sindrome de Posner-Schlossman. 

3. La gonioscopia muestra un ángulo ubicrto. Si no se real iza 
esta exploración, el cuadro se puede confundir (;on un glau­
coma pri mario de ángulo ccrrado agudo. La auscn(; ia de SAP 
ayuda en la difcren(;Í¡lci6n de otros glaucomas in namatorios. 

4. El tratamiento se real iza con corticoides tópicos para COll ­

trolar la inflamación y supresores acuosos para la PIO eleva­
da. Los agentes antiin flamatorios no esteroideos orales tam­
bién puede ser ocnefic iosos. 

. Glaucoma relacionado 
con el cristalino 

Glaucoma facolítico 

l. Patogenia. El glauconm facolítico (glaucoma por proteínas 
del cristali no) es un glaucoma de ángulo abicrto sccundario 
que se produce en asociación con una catarata hipcrmadura. 
Es más frecucnte en puíses poco desarrollados donde los 



Oftalmo logía C línica 

pacientes con catarata suelen presentarse tarde. Está causado 
po r obstrucción trabecu lar por proteínas so l ub l e~ del cristali ­
no de e levado peso molecu lar que han difund ido a través de 
una cápsula intacta hacia e l humor acuoso. Los macrófagos 
que han fa gocitado alguna de las proteínas también pueden 
contribuir al bloqueo trabccular (H g. 9.94). 

NH: Este trastorno no se debe confundir con la uveitis 
facoanafiláctica (facoantigén ica). que es una reacción granulo­
matosa autolnmune a las proternas del cristalino que se pro­
duce en un ojo con una rotura de la cápsula. 

Macr6fagos que ocupan 
"".--',,-',-;:_ la trama trabecular 

Fig_ 9.94 
Patogenia del glaucoma facol ítico. 

Catarata hiperm adura 
que pierde proteínas 
en la cámara anterior 

2. Biomicroscopia con lampara de he ndidura 
• La córnea puede estar edematosa. 
• La cámara anterior es profunda y el humor acuoso puede 

contener partícU]¡IS blancas notantes (Fig. 9.95). que pueden 
formar un scudohipopi6n si son muy densas (Fig. 9.96). 

• Se observa una catarata hiperm:ldum. 
3. La go n iosco pia muestra un ángu lo abieno. 
4. El tra tamiento. una vez que la PIO se ha controlado médi­

camente, ~upone cll avado del matcrial proteínico y cintgía de 
la catarata. 

Fil. 9.95 
Catarata hipermadura y particulas en el humor acuoso 
en un glaucoma facolítico. 

Fil . 9.96 
$eudohipopi6n en un gI¡ucoma facoUtico. 

NB: Hay que tener cuidado de no romper las zónulas cuan· 
do se lleva a cabo una capsulotomía. anterior. 

Glaucoma facomórfico 

l. Patogenia . El glaucoma facom6rfico es un glaucoma 
secundario dc ángulo cerrado agudo desencadenado por una 
catarata intumescentc. Se puede obtener una historia de afec­
tación gradual de la visi6n o un incremento de la miopía. El 
cris tal ino sigue crecicndo ti lo largo de la vida. El creci mien­
to ecuatorial (que anojil el ligamento suspen sorio, permitien­
do así que e l cristillino se mueva hilcia delantc) se combina 
con el crecimiento anteropostcrior para aument ar el contacto 
iridolCnlicular y potenciar el bloqueo pupi lar y el iris bombé. 
Por lo tanto. el glaucoma facomórfico y el GPAC se super­
ponen conceptualmente ; puede resultar dificil diferenciarlos 
en lil clrnica. 

2. La p rese nta ción es simi lllT III GPAC agudo con una cámara 
anteri or poco profunda y unll pupila di latada (Fig. 9.97). 
Suele ser evidente una opacidad del cristalino. 

Fil' 9.97 
Edema comeal, cámara anterior poco profunda, pupila dila13da 
y catarata intumescente en un glaucoma facom6rfico. 



NB: El examen del otro ojo puede demostrar la existencia 
de una cámara anterior profunda y un ángulo abierto, lo que 
excluye el diagn6stico de GPAC. La determinación de la longi­
tud axial y los registros de la refracción también pueden resul­
tar útiles para diferenciar entre las dos enfermedades. 

3. El tratamiento inicial es s imilar al del GPAC agudo . La iri­
dOlomía con láser se realiza cuando se ha controlado la PIO. 
La cirugía de la catarata se lleva a cabo cuando el ojo está en 
reposo. aunque se asocia con un riesgo aumentado de rotum 
capsular y pérd ida de humor vílreo. 

Glaucoma traumático 

Glaucoma por hematíes 

Patogenia 

Un hipema tmumático puede asociarse con una e levaci6n secun­
daria de la PIO causada por e l bl oqueo de l Trabéculo por los 
hemutfes. La oclusi6n pupilar por un coágulo de sangre puede 
superponer un componente de ángu lo ccrr:ldo. Puede produci rse 
una segunda hemorragia en los 3 a 5 díus s iguientes a la lesi6n 
inicial y suele ser más grave que el primer sangrado. especial­
mente en personas de raza negra. Los pacientes con hemoglobi­
nopmfas de células fakifonnes lienen mnyor riesgo de desarro­
llar complicnciones asociadas con el hipema traumático. 

Riesgo de glaucoma 

Aunque la mnyorín de los hipemus tmumáticos son reJalÍvnmcn­
le inocuos y transitorios. en nlgu nos pncie ntes Urln elevación 
grave y prolongada de la P[O puede lesionar e l nervio óptico y 
hacer que la córnea se tiña con s,mgre. Esto últi mo puede pro­
gresar rápidamente y tardur años en rcsoh'erse. El nervio óptico 
está en peligro con PIO superiores a 50 mmHg durante 2 días. El 
tamaño del hipema es un buen indicador del pronóstico visual y 
del riesgo de complicaciones: 

• Un hipema que afecla a menos de la mitad de la cámara ante­
rior se asocia con una incidencia del 4% de aumento de la PIO. 
un a inc idencia de complicacio nes de l 22% y una agudeza 
visual fi nal > 6/1 S en el 78% de [os ojos. 

• Un hipema que afecta a más de [a mitad de la cámara anterior 
(Fig . 9.98) se asocia con una incidencia de aumento de la PIO 
del 85%. una incidencia de co mplicac iones del 78% y una 
agudeza visual fina l> 6J 18 sólo en el 28% de los ojos. 

Tratamiento del glaucoma secundorio 

Los hipemns grandes requieren el ingreso en el hospital. 

Glaucoma 

l . Médico 
• Betabh:x:¡ueames ylo inhibidorcs de la anhidrasa carbónica. 

dependiendo de la cifra de PIO. Hay que evitar los miótieos 
porque pueden incrementar el bloqueo pupilar. 

• Los corticoides tópicos y los midriáticos son útiles. ya que a 
menudo existe superpuesto un I,.'omponente de uveüis a11\e­
rior trau mática. Es preferible conseguir una midriasis cons­
tanteque una pupila móvi l para minimizar las posibi lidades 
de una hemorragia secundaria del iris o el cuerpo ci liar. 

2. La evacuación quirurgica de la sangre con o sin trabecu­
[ectomín está indicada en las s iguientes circunstancias: 
• Una PIO superior a 50 mmHg durante 2 días o superior a 

35 mmHg durante 7 días. 
• Impregnación precoz de la córnea con sangre puesto que 

puede progresar a una oJXlcidad densa en pocas hOf¡ls. 
• Hipema total durante más de 5 d ías para prevenir el desa­

rrollo de sinequias anteriores periféricas y glaucoma secun­
dario crónico. 

Glaucoma por recesión del ángulo 

Patogenia 

La recesi6n del ángulo supone In rotura de la cara del cuerpo 
ciliar. la porción que se encuentra entre la raí.ldcl iris y el espo­
lón esc1eral. como resultado de una lesión traumática contusa . 
y se detecta por gonioscopia como un ens(lIlchamiento irregu­
lar de la banda del cuerpo cil iar. Aunque un gran porcentaje de 
ojos con hipema traumático tumbién muestra alguna evidenc ia 
de recesión de l ángulo. s6lo e l 6-9% desarrol lan glaucoma des­
pués de la afios. Se cree que el aumento de la PIO es secunda­
rio a lesión trabecular y no por lu propia recesión del ángu lo. 
Sin embargo. el riesgo de glaucoma está directamente re lucio­
nado con la extensión del ángu lo de recesión. Debido a que e l 
glauco ma puede que no se presente hastu al cabo de muchos 
meses o incluso afias después de la lesión in ic ial. todos los 
pacientes con recesión del ángulo deben examinarse periódica­
mente. 
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Signos clínicos 

l. La presentación es a cualquier edad con un glaucoma cró­
nico unilatera l. ESle tras torno pucde ser fác il mente pasado 
por a lto si no se obtiene una deta llada historia amedor ni se 
lleva a cabo una gonioscopia. 

2. La biomicrosco pia co n lá mpa ra d e hend id ur a mueStra 
signos dcltraumatismo cOntuSO previo (ver Capítulo 19). 

l. La g o niosco pi a puede mostrar una recesión del ángulo. 
cica tricial e irregul:lr con pigmento en e l receso (Fig. 9.99). 
En a lgunos casos de larga dUl"3ci6n. la hendidura qUL"<Ia OSCU' 
recida por tejido fibroso. En el examen ru tinario. la hiperpig­
mentación en e l ángulo puede confundirse con un glaucoma 
pigmentario, especia lmente s i el endotelio corneal también 
está cubierto por gránulos de pigmento. 

NB: Es importante comparar e l aspecto del ángulo en los 
dos ojos y comparar tamblen las partes dife rentes del ángulo 
en el mismo ojo. 

Fil. 9.99 
Recesión del ángulo con ensanchamiento irregular de la banda 
del cuerpo ci liar. (Cor(e51~ de J. Salmon.) 

Tratamiento 

l . El tratamiento m é dico es el mismo que para los otlOS tipos 
de glaucoma de ángulo abie rto secundario pero con fre('uencia 
no es satis faclOrio (la trllbeculoplastia con láser es incfcctiva). 

2. lit tra becule cto m la con tr:t tarn ienlO adyuvante con ant i­
rne tabolitos es e l tr:ttamicnto quirúrgico más efectivo. 

l. Un dispositivo de dre naje dcbe considerarse si la trabecu-
1cctomía fracasa . 

• Síndrome endotelial 
iridocorneal 

El síndrome endotelial iridocorne:tI ( ICE) afecta típicamente a 
un ojo de una mujer joven o de mediana edad. Consiste en los 

tres siguientes ¡rastomos. que ron muy raros y frecuentemente se 
superponen: (a) atrofilj fJrogrt'si l'O del iris, (b) sindrome l/el 
lIerus del iris (Coglll1-Reese) y (e) sll/dIVm/' de Clullu/ler. 

Patogenia 

El elemento común entre las tres variantes del síndrome ICE es la 
presencia de una capa celular endotelial corneal anormal que tiene 
la capacidad de prolifcr'..lr y migrar a través del ángulo de la cáma­
m anterior y sobre la superficie del iris. Así pues. se ha propuesto el 
término «endOlelio p<ltía prolifernti\'a» para describir este trastomo. 
El síndrome ICE puede progresar a glaucoma. descompcnsación 
cornea! o ambos. El glaucoma está causado por c ierre del ángulo 
secundario por sincquias corno resultado de la contracción del tej i. 
do anonnal. L.1 reacción en cadcnu de la polimerasol pone de rnani­
tiesto que el DNA del virus del herpes simple está presente en un 
porcentaje sustancial de muestras comeales en e l síndrome ICE, lo 
que sugiere que esta enfenncdad puede tener un origen vira l. 

Signos generales 

l. Biomicroscopia con lámpara d e hendidura 
• Coreetopia (malposición de la pupila) (Fig. 9.100) . 
• Seudopolicoria (falsas pupilas supernumerarias) en un iris 

previamente normnl (Fig. 9.101). 

Fil. 9.1 
Desplazamiento de la pupila (corectopía) hacía el lado 
de las sinequias en un slndrome endotelial irido<:orneal. 

Fil. 9.101 
falsa pupi la supernumeraria (seudopolicoria) en un síndrome 
endoter~ iridocomeal. 



J 
• Atrofi a del iri s de diversa gravedad (Fig. 9. 102) . 
• Anom alías en e l endote li o cornea! caracte rizadas por un 

aspecto de «plata repujada» s imilar a la di strofia de Fuchs 
cuando se observa con una luz n:flejadll espec ularmente 
(Fig. 9.103) . En los casos más avanzados existe edema cor­
neal secundario a ucscompcnsación endotelia l. 

Fig.9.102 
Atroña de la estroma del iris en un síndrome endotelial iridoc:orneal. 

Fig.9.IOJ 
Cambios epiteliales en (plata repujada) en un síndrome endotelial 
iridocorneal. 

2. La gonioscopia muestra sincqui as anteriores perifé ricas de 
base amplia que 11 menudo se extienden anteriormente hacia 
la línea de Schwalbc (Fig. 9.104). 

3. Ocurre glaucoma aproximadamente en el 50% dc los tllSOS. 

Signos específicos 

En su fo nna más pura. los tres síndromes son fácilmente di stin­
guib les en1re sí. Sin em bnrgo. frecuentemen te hny un solapn­
miento considerable. y estnblecer unn diferencinción clnrn puede 
resu ltnr difícil. A veces. durn!l1C el seguim iento. se puede ver 
cómo un trastorno se cOllviene en otro. Ln di fere nciación depen­
de principalmente de los cambios en el iri s. 

Glaucoma ) 

Fig.9.104 
Sinequias anteriores periféricas en un sindrome endotelial 
iridocorneal. 

1. La atrofia progresiva del iris se caracteriza por cambi os 
graves en el iris con atrotia de la estroma. formación de orifi ­
cios y desplazamiento marcado de la pupila hat:ia las árens de 
SAP (Figs. 9.105 y 9. 1(6). Entre las áreas de atrotia la estro­
ma parece normal. 

Fig.9.1 06 
Atrofia progresiva del iris avanzada. 
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2. El síndrome del nevus del iris (Cogan-Reese) se canlc­
te ri za por un nevus di fuso que cubre el iris an terior o nódulos 
pigmentados y peduncu lados en e l iri s (Fig. 9. l 07). El patr6n 
de la superl1cie del iris aparece manchado y enmllrañado. La 
atroli a del iris t:1lta en el 50% de los casos y en el resto suele 
ser leve o moderada. aunque la coreetopia puede ser grllve. 

NB: Es importante no diagnosticar equivocadamente un 
melanoma difuso del iris con un sindrome del nevus del iris. 

Fig. 9.107 
Nódulos del iris pigmentados en un sindrome de Cogan-Reese. 

3. E[ sindrome de Chandler se caracteri za por cambios cor­
nea[es graves y con frec uencia se presenta con visión borrosa y 
halos debido a edema cornea l. La atrofia de la estro ma está 
ausente en alrededor del 60% de los casos y en los restantes su 
grllvedad es variable ; la corectopia es leve o moderada. E[ glau­
coma suele ser menos g rave que en los OIros dos síndromes. y 
en e[ momento de la presentaci6n la PIO puede ser nonnal. 

T rotomiento del glaucoma 

l. E l tratamiento médico del g laucoma es inefectivo en una 
gran propof(;i6n de casos. 

2. La trabeculectomia. incluso cuando se combina con trata­
miento adyuvante con antimelabolilOs, no sue le tener éx ito 
debido al fracaso de [a ampolla de inicio tardío. 

3. Las derivaciones con filtro artificiales son preci sas a 
veces en muchos casos. 

Otros glaucomas 
secundarios 

Glaucoma por células fantasma 

1, Patogenia. En el g lauco ma por células fa ntasma hay una 
obstrucción trabecular por hematíes degenerados. Aprox ima-

L. 
damentc 2 semanas después de una hemorragia vítrea se pier­
de la hemog lobina de los hematíes y éstos se convie rten en 
<,cé [ulas fantasma», que pasan a través de un defecto en la 
hi a loides ante ri or del humor v ítreo hac ia la cámara anter ior. 
De bido a que han perdido su fl exibilidad normal. estas eé[u" 
las quedan atrapadas en los poros de l trahéculo y obstruyen el 
drenaje del humor acuoso. El g laucoma por células fantasma 
puede tener Jugaren las siguientes s ituaciones: 
• Extracción de una catarata en e l contexto de una hemorra­

g ia vítrea previa. 
• Hemorragia vít rea en un ojo que ya es af¡íquico o seudoafá­

quico. 
• Cuando la c irugía de la catarata se complic,l con una hemo­

rrag ia vít rea e hipcma. E[ hipcma desaparece. pero los gló­
bulos rojos del v ítreo persisten y evolucionan a cél ulas fan­

tasma. 
2. Signos clínicos 

• La c6rnea puede esta redema(Qsa debido a la PIO elevada o 
al traumatismo quirúrgico. 

• En [a cámara anterior se observan las células fantasma. que 
se pueden reconocer como part ícul as de color roj izo­
marrón o pardu~o en el humor acuoso (Fig. 9.108). No se 
deben confundir con leucocitos, ya que esto puede llevar a 
un tratamiento no justificado por uveíti s. 

Fig.9.108 
Glaucoma de células fantasma . 

3. Tratamiento 
o. Tratamiento médico con supresores de l humor acuoso. 
b. Irrigación de la cámara anterior y eliminación con lavado 

de las células fa ntasma si fracasa el tratamiento médico. 
c. La vitrectomía vía pars pltlna puede ser necesaria en oca­

siones por hemorragia vítrea persistente. 

Glaucoma en la fistula 
carótido-cavernosa 

Una fístu la arteriovenosa es una comun icación anormal entre 
una vena previamente normal y una arteria. La sangre dentro de 
la vena afectada «se arteriali zaj) , y la presión intravenosa aumen­
ta de forma que e l flujo de sangre venosa puede alterarse tanto en 



proporción como en dirección. Los signos clínicos de una físt u­
la arteriovenosa se deben en su mayor parte a esta dinámica vas­
cular alterada con la consiguiente reducción de la perfusión arte­
rial. hi poxia ocular y congestión venosa (rer Capítulo 17) . 

l. Patogenia del glaucoma 
• El signo clínico más frecuente es un glaucoma secundario 

de ángulo abierto debido a aumento de la presión venosa 
epie&Cleral. que a su vez da lugar a un aUlllenlO generaliza­
do de la presión venosa orbitari a. La go nioscop ia puede 
mostrar la presencia de sangre en el canal de Schlemm. 

• Glaucoma neovascular como resu ltado de la isquem ia del 
segmento anterior. 

• Cierre del ángu lo secundario debido a congestión del trac­
to uveal co mo resultado de la pres ión aumentada en las 
venas vorticosas (ver después). 

2. Signos clínicos. En los pacientes con grandes fís tulas caró­
tida-seno cavernoso. los otros signos tienden a enmascarar la 
elevación de la PIO. Sin embargo. algunos pacientes con fís­
tu las relativamente leves. en especial de tipo indirecto (comu­
nicación dura]). pueden presentar glaucoma unilateral y con­
gest ión del g lobo ocular. y la posibilidad de una fís tula 
carótida-seno cavemoso puede pasar por alto. 

3. El tratamiento se dirige a contro lar la PIO médicamen le 
hasta que la comunicación se resuelve o se trata. 

Glaucoma en tumores intraoculares 

Aproximadamente el 5% de los ojos con tumores intraocu lares 
presentan una elevación secu ndaria de la PIO. Dependiendo de 
la localizaci ón del tumor. uno o más de los siguientes mecanis-
1110S pueden ser los responsables: 

l. Bloqueo trabecular 
• Invasión por las células neoplásicas de un tumor sólido que 

afecta directamente al trabéc ulo. originada a parti r de un 
melanoma primario o un tumor rnetastásico de la úvea ante­
rior. Raramente un tumor procedente de un re tinoblastoma 
puede invadir también el trabécu lo. 

• En algu nos ojos con me lanOT\la del iris se puede producir 
un glaucoma rnelanocíti co: se debe al bloqueo trabecu lar 
por macrófagos que han ingerido pigmento y células tumo­
rales. de forma simi lar al glaucoma facolít ico. 

2. Cierre del ángulo secundario 
• El glaucoma neovaseular es el mecanismo más frecuen te en 

los ojos con melanoma coroideo o retinoblastoma. 
• El desplazam icnto anterior dcl diafragma iris-cr istalino 

puede producirse en un oj o con un melanoma del cuerpo 
ciliar o un gran tumor del segmento posterior. 

Glaucoma en el desprendimiento 
ciliocoroideo 

l. Patogenia del glaucoma. El desprendimiento del cuerpo 
ciliar con rotación hacia delante alrededor del espolón ese le­
ral da lugar a un desplazamiento anterior del diafragma iris-

Glaucoma 

cri stalino. La cámara anterior pierde profundidad, lo que da 
lugar 11 cierre del ángulo por aposición sin iris bombé. 

2. Causas del desprendimiento ciliocoroideo 
a. {'Mtoperatorios 

• Congestión coroidea por un cierre esclcral por despren­
di micnto de retina dcmasiado tenso. 

• Fotocoagu lación panrctiniana agresiva que causa exuda­
ción eoroidea inflamatoria. 

• Hemorragia supracoroidea después de cirugía intraocu lar. 
• Después de 1rabeculectomía. especia lmen1 e si existe 

pérdida de la ampolla. El g lobo ocular está inicialmente 
hipotenso: después la PIO empieza a aumentar. 

b. Las causas inflamatorias incluyen esc leritis y enfermedad 
de Harada. 

c. Las causas va.~culare.~ incl uyen malformación arteri ove­
nosa. nanoftalmos y después oclusión de la vena central de 
la retina. 

d. Síndrome de efusión uvea/. 
3. Signos 

• Cámara anterior extraordinariamente poco profu nda, que 
es plana en la periferia. pero sin iris bombé. 

• Ángulo cerrado. 
• Desprendimiento coroideo. 

4. Tratamiento 
a. Tratamiento médico con midriátieos. eort icoides tópicos y 

supresores del humor acuoso. 
b. Iridoplastia periférica con láser (goniopl astia). no irido­

lOmía. 
c. L1 cirugía supone la reparación de una ampolla de trabc­

cu leclOmía que 1iene pérdidas. cortar una banda dc cerela­
je demasiado te nsa y. como último rec urso. drenaje del 
desprendimiento coroideo. 

Glaucoma en el crecimiento epitelial 
en cámara anterior 

l. Patogenia. El crecimiento epitelial en cámara anterior es una 
complicación rara de la cirugía o un traumatismo del segmento 
an\crior. Las células cpi1eliales conjuntiva!cs o comeales migran 
a través de la hcrida y proliferan en el segmento anterior. de 
forma quística o difusa. Esta última &e caracteriza por la prolife­
ración de capas de células epiteliales sobre la córnea posterior. 
lr¡¡béculo. iris y cuerpo ciliar, y se asocia con glaucoma secun­
dario con mayor frecuencia que la variedad quística. La eleva­
ción de la PIO se debe a una combinación de sinequias amerio­
res periféricas previas frecuentes. destrucción del trabéculo por 
la membrana epitelial y/u obstrucción del trabéculo por células 
epiteliales de&camadas y cél ulas inflamatorias asociadas. 

2. Signos clínicos 
• Uveítis anteri or postoperatoria persistente. 
• La epitelización difusa se caracteriza por una membran a 

translúcida con un borde fe stoneado que afecta a la superfi­
cie eorneal posterior (Fig. 9.1(9) Y a la cara vítrea anterior 
en el sector de la incisión . 

• Distorsión pupilar. 
3. El tratamiento de esta posible causa de ceguera se dirige a 

erradicar el epitelio invasor para evitar la recidiva o la conver-
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Fil. 9.109 
Crecimiento epitelial en la cámara anterior difuso. 

sión de los quistes epiteliales en una epitelización difusa con 
el consiguien te glaucoma intmtable . 
n. La resecció" del bloqueo supone la resccción s imultánea 

del iris adyacente. pars plicata del cuerpo ciliar. junto con 
todas las capas de la esd erotica y la córnca en contacto con 
la lesión. El defecto resultante se cubre con un injerlo cor­
ncocscleral tectónico. La zona de afectación del iris se 
puede identificar mediante aplicación de impactos con láwr 
de argón. que causanín el blanq ueo de la zona afectada. 

h. Se puede aplicar criolerapia de forma transesclenl l pllra 
desvitalizar el epitel io restante en la superficie posterior de 
la córnea. en el ángulo y en el cuerpo ciliar. El aire intra­
ocular se emplcll para ais lar a otros tejidos de los efectos 
de la criOlcT'Jpia. 

c. Los disposilivos l i t! drenaje artificiales son út iles pam el 
glaucoma no controlado médicamcnte asociado con creci­
miento epitelial importante (Iue no w puede extirp.1r qu i­
rurgicamente. 

Glaucoma en la iridosquisis 

La iridosquisis es una enfenncdad r3m que afecta típicamente a 
personas anc.ianas y suele ser bil3teraL Se asocia con glaucom3 
de ángulo cerrado subyacente en cerca del 90% de los casos. Se 
ha sugerido q ue e l cierre del ángulo agudo o intermitente d3 
lugar a atrofia del iris debido a la PIO alta. 

l. Signos clínicos 
• Cámara ante rior poco profu nda (Fig. 9.110). 
• La iridosquisis suel e afec tar al ir is in ferior. La graved ad 

varía desde la atrofia de la estroma (Fig. 9. 111) hasta el 
desgarro extenso de III hOj3 anterior (Fig. 9. 11 2) Y desinte­
gración de las fi brillas dcl iris (Hg. 9.113). que pueden no­
tar libremente en la cámam anterior. 

• La gonioscopia muestra un ángulo estrecho oc luiblc que 
puede asociarse con sinequüls anteriores periféri cas. 

1. El tratamie nto inic ial es la ¡ridOlomía periférica con láser. 
El tratamiento siguiente está dirigido a [imitar la progresión 
de lesión glaueomatosa. 

Fig. 9.ftO 
Camara anterior de poca profundidad en una iridosquisis . 

Fig. 9.111 
lrldosquisis leve. 

Fig. 9.112 
Desgarro de la capa anterior del iris en una iridosquisis. 

Fig.9.113 
iridosqu is is grave con desin tegración de las fibrillas de l iris. 



.GI~uco~a congénito 
primario 

Aunque e l glaucoma congénito primario (OCP) es el más fre­
cuente de los glaueomas congénitos, todavía es una enfermedad 
mu y rara. que afecta al : 10,000 nacimientos: el 65% de los 
pacientes son hombres , La mayoría de los casos de GCP son 
esporád icos . Aproximadamente en el 10% de ell os hay una 
herencia autosómica recesiva con penetraneia incompleta. 

Patogenia 

El dren aje del humor acuoso e n e l OCP está a fec tado como 
resultado de un desarrollo anormal del ángu lo de la cámara ante­
rior, no asociado con otras anomalías ocu lares mayores (trabe­
culodi sgenesia aislada). Cl ínicamente. la trabcculodisgenesia se 
caracteri za por ausencia del receso angu lar. con lo que el iri s se 
inserta directamente en la superfi cie del trabéculo en una de dos 
contiguraciones: 

l. Inserción plana del iris. El iris se inserta de forma apiana­
da y brusca en el trabéeulo engrosado ya sea en o por delante 
del espolón esc1eral (Fig. 9.11 4a). 

2. La inserción cóncava del iris es menos frec uente. El tejido 
superfiü al del iris se extiende sobre la unión iridotrabeeular y 
el trabéculo (Fig. 9. 11 4b) . Al contrario que en los ojos con 
una inserción plana de l iris. las estructuras angulares están 
uscurecidas por ellejido del iri s sohrepuesto. que tiene aspec­
to de capas o consta de una red arborizada densa. 

Fig,9,114 
Trabeculodisgenesia en el glaucoma congénito primario. 
(a) Inserción anterior de l iris plana: (b) inserción cóncava del iris. 

Clasificación 

1, Glaucoma congénito ve rdadero (40%). en el que la PI O 
se encuentra elevada dural1le la vida intrauterina. 

2. Glaucoma infantil (55 % de los casos). en el que la enfer­
medad se pone de manifiesto antes del tercer cumpleanos del 
ni no. 

l. Glaucoma juvenil , el menos común. en el que cI aumenlO 
de la presión se produce después dcl tercer cumpleafios pero 
antes de la edad de 16 anos. Este traslOrno puede parecer un 

Glaucoma 

GPAA. La gonioscopi a es normal o muestra la exi stem:ia de 
trabeculodi sgenesia. 

Signos clínicos 

Dependen de la edad de inicio y del valor de la PIO. Ambos ojos 
están afectados en el 75% de los casos. aunque gener almente de 
forma asimétrica. 

1. Una turbidez corneal suele ser el primer signo percihido 
por los padres (Fig. 9. 11 5). Está causado por edema epitel ial 
y estromal secundario al aumento de la PIO y puede asociar­
se con lagrimeo. fotofobia y blcfarospasmo. 

Fig.9.115 
Turbidez corneal en un glaucoma congénito. 

2. El buftalmos se refiere a un ojo grande como resultado de la 
tensión debida a la PIO elevada antes de los 3 anos de edad 
(Fig. 9. 11 6). No suele ser referi do por los padres a menos que 
sea unilateral y avanzado . A medida que la esclerótica se 
agranda tamhién se adelgaza y se vuelve trans lúci do: el ojo 
adopta un aspecto azulado debido a la visualización aumenta­
da de la úvea subyacente . A med ida que el agrandamiento 
ocular sigue. la profu nd idad de la cámara anteri or au menta; 
en los casos avanzados. las fib ras zonulares se ten san y en 
raras ocasiones el l:ristalino puede subluxarse. El aumento de 
la longitud axial también causa miopía axial. que puede origi­
nar una ambliopía anisometrópica. 

Fig. 9.1 16 
Buftalmos bi lateral que afecta alojo derecho más que al izquierdo. 
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3. UlS grietas e n la membrana de Descemet (Fig. 9. 11 7) 
se(;u ndarias a estira miento cornca l pueden asoc iarse (;on un 
n ujo repentino de humor 3CUOSO haci3 dentro de la estroma 
corneal . El edema crónico de la estroma puede dar lugar 3 
cicatri 7..:¡ción comeal pemlllnente. Las estrías de Haab corres­
ponden a roturolS cicatri7.adas de la membrana de Oescemet y 
aparecen corno líneas curvas horiWnlales. 

Fig.9.117 
Estrías de Haab. 

4. La excavación de la papi la ó ptica en ninos puede desapa­
recer una vez que la PIO se normaliz: •. En la mayoría de los 
niños normales no hay una excavaci6n central aparente en la 
cabez,. de l nervio óptico. y muy pocos tienen una re lación 
excavad6n.papila superior a 0.3. al w ntrario que un elev¡¡do 
porce ntaje de ninos con GCP. Al revés que el ojo adu lto. e l 
canal esc1cI"J.1 en el ojo infanti l se agl",lIIda como !>,lne del cre­
cimiento general izado de l globo ocular y la lámina cribosa 
puede incl inarse posteriormente. en respuesta a In PIO eleva­
da. Por lo tanlO. e l lamaño de la excavaci ón puede estar 
aumentado por pérdida neuronal. aumento del canal cselcral 
o ambos. 

Diagnóstico diferencial 

l. Opacida d corneal congé nita 
• Un traurml1i smo obstétrico puede orig inar edernn corneal 

C0ll10 resultado de las grielas en la membrana de Descemel. 
• Ul n lbeola intrauterina puede producir una opacid,ld cor­

neal al nacer debida a queratitis. 

NH: El 10% de 105 lactantes con el síndrome rubeólico tie­
nen además glaucoma congénito debido a una anomalla del 
ángulo similar a la del GPAC. Esto puede pasar desapercibido 
porque el ojo puede no parecer significativamente aumenado 
de amaño,a causa de un microftalmos previo. 

• Trasloi'llos metabólicos como las rnucopol isacll ridosis y las 
mucolipidosis. 

• La distrofia endote li al hereditaria congé nita (ver Capí­
tuloS). 

2. Unll córnea grande debida a megaloc6rnea o miopía muy 
alta. 

3. Epifora resultante de una canalización retrasada del condue­
lO llllsolagrimal. 

4. Glaucoma infantil secundario 
• Tumores como retinoblastoma y xantogranuloma juvenil . 
• Vítreo primario hiperpl ásico persistente. 
• Rcti nopatía de la prematuridad . 
• Innamaci6n intraocul ar. 
• Tl"o.Iumatismo. 
• Ectopia lentis. 

Evaluación inicial 

Debe retlliL.a r~e baj o anestesia ge neral empl eando ketamina 
endovenosu yll que los otros agentes pueden disminuir la PID. La 
exploración de los discos ópticos debe realizarse primero. segui ­
da de la determinac ión de la PIO y los d iámetros corncalcs. y 
fi nal mente la gonioscopia. 

l. La PIO se mide con el tonÓmetro de Perkins o el 1'onoPen. 
2. Los diámetros corneales se miden en los meridi anos ver­

tical y hori zontal con calibradores . Un diámetro superior a 
11 mm antes de la edad de 1 año o superior a 13 mm a cual­
quier edad debe considerarse sospechoso. Los diámetros de 
14 mm son lípicos de buftal mos avanzado. 

3. Ln gonioscopia debe realizarse con la lente de Kocppe o una 
de las Otras gonio1cntes directas. 

Cirugía 

l . La goniotomía (Fig. 9. 11 8) M! realiza en 1:1 exploración ini­
cial si se confmna el diagnóstico. siempre que haya suficien te 
transparencia y se pueda visuali zar el ángulo. Aunque es (X)si­
ble que se deba repeti r el procedimiento. la taSl.l de éxito es de 
cerca del 85%. La goniotomía probablemente no será efectiva 
si el diámetro corneal es igualo superior a 14 mm debido II que 
en estos ojos el canal de $chlemm está obstnlido. 

2. 1...1 trabeculotomia (Fig. 9.119) puede ser necesuria cuan­
do la opacidad corncal impide la visualización del ángulo o 
cuando la goniotomía repetida ha fmcasado. 

3. La trabeculectomia tiene habitua lmente éx ito. en panicu­
lar cuando se combina con trabcculotomía y anti mctabolitos. 

Seguimiento 

Los pacientes deocn revisarse al c:lbo de I mes después de la 
cirugía inic ial . La PIO y los diámetros comealcs deben medirse 
a interval os regulares ya que un ngrandarniento progres ivo del 
diámetro corneal es un signo tan imj}onante de glaucoma congé­
nito no controlado como la pérdida progresiva del campo visual 
en el glnucoma del adulto . Aproximadamente e l SO% de los 
pacientes sufren pérdida visual por lesión del nervio óptico. 
ambliopía llllisometrópica. oplld dad cornea!. catarata y subluxa­
ción del cristalino. Un ojo bu rtálmico también es susceptible de 
lesión traumática. 



Inci sión a través 

Glaucoma 

FiJ.9.118 
Gooiotomia. Se hace una incisión circunferencial 
en la trama trabecular. 

Direc ci6n del barrido 
del bisturí de goniotomía 

Fil, 9,tt9 
Trabeculotomía. Se inserta un trabeculotomo en el canal 
de Schlemm y se rota dentro de la cámara anterior . 

• Disgenesia iridocorneal 

La disgenc.. .. ia iridocorncal consiste en la siguiente superposición 
de trastornos congéni tos raros que afec tan a la córnea y al iris. 
algunos de los cua les puede n asoc iarse con glaucoma. Estas 
enfermedades ocurren co rno resultado de una anomalía en el 

dcsarrollo celular de la cresta ncural fctal y son: (a) Síndrome (fe 
AxeIJfdd-Rieger. (b) a/Jomalía de I>elers y (e) (llJÍridia . 

Síndrome de Axenfeld-Ríeger 

El síndrome de Axcnfeld-Rieger es un espectro de trastornos del 
desarrollo raros, designados en la nomenclatura actual con los 
epónimos siguienles: 

Anomalía de Axenfeld 

l. LoI go nioscopia muestra una lfnea de Schwalbc prominenle 
y des pl azada anteriormente (embriotoxón posterior) (Fig. 
9.120) a la cual eslán unidas bandas de tej ido del iris periféri­
co(Fig. 9.121). 

2. El glaucoma es raro. 

FiJ. 9.t 20 
EmbriotoxÓfl posterior. más marcado en la zona temporal donde 
la membrana de Descemee está parcialmente desprendida. 
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Fig.9.121 
Aspecto goniosc6pico de la anomaUa de Axenfeld que muestra 
bandas de iris periférico adheridas a un embriotox6n posterior. 

Anomalía de Rieger 

Se hereda corno un rasgo autos6mico domi na nte con un alto 
grado de penetrancia. La afeetnción suele ser bi lateral pero no 
siemprl! simétrica. 

l. Biomlcroscopia con lampara de hendidura 
• Embriotox6n posterior. 
• La Hilen de Sehwalbe puede estar desprendida dentro de la 

cánmr:t anterior. 
• Hi popl as ia de la estroma del iri s (Fig. 9. 122). corcctopia 

(Fig. 9.123). scudopolicori a (Fig. 9.124) y ectropi ón de la 
úvea (Fig. 9.125). 

Fig.9.112 
Hipoplasia de la estroma del iris en una anomalía de Rieger. 

2 . L a gonioscopia en los CIISOS leves muestra la anomalía de 
Axenfe ld. En los casos graves. amplias hojas de la c1>troma 
del iris se adhieren a la córnea por delante de la Ifnea de Seh· 
walbc (Fig. 9. 126). 

l. El glaucoma se presenta en aproximadamente c15()1?4· de los 
casos. general mente durallle 101 pri mera infancia o la pri mera 

Fil·9.1lJ 
Corectopla e hipoplasia de la estroma del iris en una anomalfa 
de Rieger. 

Fil. 9.124 
Corectopia y atrofia del Iris de espesor completo en una anomalía 
de Rieger. 

FIJ. 9.125 
Ectropi6n uveal y atrofia leve de la estroma del iris en una 
anomalla de Rieger. 



Unea de Schwalbe desprendida 
Línea de Sc hwalbe 

~:;:;:± Trabéculo 

Fig.9.126 
Sinequias anteriores periféricas y desprendimiento parcial 
de la membrana de Descemet en un síndrome de Rieger. 

edad adu lta. como resultado de una anomalía del ángulo a~o­

ciada o cierre del ángulo secundario por sinequias. La eleva­
ción de la PIO se trata inic ialmente con medicamen los, aun­
que la cirugía puede ser necesaria en los casos n::~ i sten l es . 

Síndrome de Rieger 

El síndromc dc Ricger e~tá ligado a [a región de l gen del factor 
dc crec imiento epidérmico en el cromosoma 4 . Se caracteriza 
por la anomalía de Ricger asociada a las siguienles malforma­
ciones extraocu [ares : 

l. Anomalías denta les consistentes en hipodonti a (¡XX:0s dien­
les) y microdontia (dientes pequeños) (Fig. 9.127). 

Fig. 9,127 
Anormalidades dentales en un síndrome de Rieger. 
(Cortesia de K. Nischal.) 

2, Las anomalías faciales incluyen hipop[asia de maxilar, puen­
te nasal ancho, te [ecanto (aumento de la di stancia entre los 
cantos mcdia [es) e hipertelorismo (aumento de la distancia 
interorbitaria). 

), Otras anomalías pueden ser pi el paraumbili ca l redun­
dante (Fig. 9.128) y defectos en la reg ió n de la glándula 
hipófisis. 

Glaucoma 

Fig.9.128 
Piel paraumbilical redundante en un síndrome de Rieger. 
(Cortcsia de K.N isch.t .) 

Anomalía de Peters 

La anomalía de Peters es una alteració n del desarro llo rara y 
grave que es bilateral en el 80% de los casos. Es el resu ltado de 
una migración defectuosa de las células de la cresta nCUfal cntre 
la sexta y la octava semanas del desarrollo fetal. pe ríodo durante 
el cua l tiene lugar la formación del segmento anteriordcJ ojo. La 
mayoría de los casos son esporádicos, aunque se ha deslTito una 
herencia autosómica recesiva y defectos cromosómicos. 

l . Signos clínicos 
• La opacidad corneal (Fig. 9.129) de densidad variable, con 

un defecto subyace nte que afect a a [a estroma post erior, 
membrana de Dcsccmet y endotelio. 

Fig.9.129 
Opacidad corneal en una anomalía de Peters. 

• Bandas de tejido del iris se adhieren al borde de [a opacidad 
(Figs. 9. 130 Y 9.13I a). 

• En sus grados más graves, [a anomalía se caracteri za por 
adherencias queralolent ieulares (Fig. 9.132) o aposición 
(wrFig. 9. 13 Ib). 

• Diversas anomalías ocasionales pueden ser microftalmos, 
córnea plana, esclerocórnea. coreetopia, hi poplasia de iris y 
catarata polar anterior. 
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Fil. 9.130 
Adherencias iridocorneales en una anomalfa de Peters. 

Fil· 9.1J1 
Allomalfa de Peters. (il) Adherencias iridocorneales; (b ) aposición 
quef"lltolenticular. 

2. El glaucoma. que suele ser congénito. ocurre en a lrededor 
de l 50% de los casos y está causado por una anomalía asocia­
da del ángulo. 

Aniridia 

La aniridia (AN) es una enfermedad bilateral con asociaciones de 
riesgo vita l. Ocurre como resullado de un desarrollo neuroectodér­
mico anonnal secundario a unalllulación en el gen PAX6 en Jlpl3. 
Este gen controla e l desarrollo de una serie de cslruclUras, y por lo 
tanto de la amplia naturaleza de las manifes taciones oculares y sis­
témicas. El glaucoma es frecuente y difícil de controlar. 

Flg, 9.132 
Adherencia queratolenticular en una anomalía de Peters. 

Clasificación 

l. AN-' , que se hereda de fom la autosómica dominante. supo­
ne el 66% de los casos y no tiene implicaciones s istémicas. La 
penetrancia es comple ta pero la expresividad variable. 

2. AN-2 (s índrome de Mi ller). que es esporádica y supone el 
33% de los casos. Ti ene un riesgo del 30% de presentar un 
tumor de Wilms anles de los 5 años de edad. 

l. ANol (síndrome de Gillespie). que se hereda de forma rece-
5i\'a y supone e l porcenlaje restante. Se asocia con retraso 
menla l y ataxia cerebelosa. 

Signos clínicos 

l. La prese ntación es típicamente en el nacimiento eon nis­
lagmo y fotofobia. Los padres pueden haber observado la 
ausencia de ir is o unas «pupilas dilatadas». 

2. Signos 
a. El grado de alliridia puede variar desde mínima (detecta­

ble sólo mediante retroi luminaci6n) a parcial (Fig. 9 .133) 



o tolal (Fig. 9. 134). Sin emb<lrgo. incluso en los ojoscon 
afectación «Iotal,. se pueden observar con la gonioscopia 
algunos restos del iris en el ángu lo (Fig. 9. I 35). 

FII· 9.tJ 4 
Aniridia lOtal. 

Fil. 9.135 
Vista gonlosc6pic.a de una anlrldla mostrando los reslOS de la raíz 
del Iris. 

b. Las lesiones com eales incluyen opacidad. dermoides epi· 
bulbares. microcómea. esclerocÓmea y adherencias quera· 
tolenticulares. La superfic ie corneal suele manifestar 
defectos epiteliales y puede vol verse como la conjuntiva 
por la deficiencia de célu las madre límbicas. 

c. Los cambios lenticulares incluyen catarata. subluxación 
(generalmente superior) (Fig. 9.136). afaquia congénita y 
membr,lIIas pupilares per5istentes. 

d. Las lesiones delfolldo de ojo incluyen hipoplasia de la 
fóvea. hipoplasia de la papila óplica y colobomas coroideos. 

Tratamiento 

l. Se pueden emplear lent es de contacto opacas para crear 
una pupila artific ial y mejorar la visiÓn y la estética. 

G lauco m a 

Fil . 9.136 
Subluxaci6n de un cristalino c.on catarata en una aniridia. 

2. Los lubrifica ntes tópicos suclen ser necesarios para la que­
ratopatía asociada. 

3. La cirugía d e catarata suele ser necesaria. Hay que tener 
cuidado de minimizar el traumatismo del limbo y conservar la 
función de las células madre. 

Glaucoma 

El glaucoma aparcce en aproximadamente el 75% de los pacien­
tes. generalmente en la i>egunda infancia o al principio de la ado­
lescencia. 

l . El mecan ismo es el cierre del ángulo por s inequias secun­
dario al desplazamiento hacia del:mtc del tej ido rudimelllario 
del iris por cOlllracción de las libras preex.istentes que pasan 
sobre el ángulo. 

2. El t ratamiento es difíeil y el pronóstico visual reservado. 
o. El tratam iento médico es ineficaz en la mayoría de los 

casos. 
b. UI gOll iotomía puede evitar el aumento posterior de la PIO 

si se lleva a cabo (lntes de la aparición del cierre del ángu­
lo por sincquias irreversible. 

c. Los dispositivos de drenaje artificiales pueden ser efecti­
\'os en casos establecidos. 

d. La cicloablaci6'1 con !áur de diodo puede i>er necesaria s i 
fracasan las otras modalidades Icmpéuticas. 

• Glaucoma 
en las facomatosis 

Síndrome de Sturge-Weber 

El srndromc de Sturge-Weber (angiomatosis encefalolrigeminal) 
se caracteriza por nevlls flammellS y angiomas leptomeníngeos 
intracranea les (ver Capítulo 20) . El glauco ma se presenta en 
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alrededor del 30% de los p~lc ic ntes en cllJldo correspondiente al 
hemang iom~1 facial. especialmente si la lesión afecta al párpado 
~ upcrior. 

l . La patogenia del glaucoma es motivo de d¡scu~ ión . Una tm· 
bcculodisgenesi,l aislada puede ser respon~lble en los niños 
pc<¡ucños. mientras que una presión venoS<1 epic.scleral eleva­
da asociada con una comun icac ión arteriovenosa en un angi o­
ma epie~ lera l (Fig. 9. 137) puede causar aumento de la PIO 
en los pacientes de mlÍs edad. Sin embargo, con frecuencia. la 
causa no queda clara. 

Fig.9.1l7 
Angioma epiescleral en Urt slrtdrome de Sturge·Weber. 

2. La prese ntación de glaucoma en el 60% de l o~ pacientes 
ocurre en los 2 primeros años de vida con buflalmos: en el 
resto el aumen to de la PI O tiene lugar en cualqu ier momento 
ent re 1:1 in fanci a o los primeros anos de la edad 'Idu lla. 

l. Tratamie nto 
a. El tratamiento médico con latanoprost tópico puede ser 

eficaz. 
b. La gulliotomía puede tener éx ito en los ojos con ano ma· 

lías del ángulo. 
c. La lrabeclllectomía asociada ca" trabeclllotomía da bue.­

nos TCsullados en [os casos de inicio precoz. La justifica­
ción es que la trabceulotomía corrige la barrera al drenaje 
de humor acuoso que supone un~1 anomaHa congénita del 
ángulo. m ientras que la trabecul!!Clornía evita las venas 
epiescleralc.s. 

NB: La cirugía comporta un riesgo elevado de derrame 
coroideo y hemorragia supracoroidea. 

Neurofibromatosis-I 

L¡¡ neurofibrom¡¡lOsis- 1 (N F- l, enfermedad de von Reckli ng­
Imusen) es un trastorno quc afecta pri ncipalmente al crecimiento 
de las célu!:ls de la cresta ncural. Se hereda de fonnu lIl110sómica 
dominante con pcnetrancia irregular y expresividad variable (I 'er 

Capítulo 20). El glaucoma es raro, y si existe ~ue le ser unilaleral 
y congénito. Alrededor del 50-'; de [os pac icnte~ con glaucoma 
liene un neurofibroma ip ~i l :lt er¡¡l del párpado superior o hemia­
trofi a facial. 

l . Patogenia 
• Obstrucción del drenaje del humor acuoso por tejido 11eu­

r()fibromalO~() en el ángulo. 
• Anomalía del desllrrollo del ángulo que puede lIsoc iarse 

con ectropión congénito de la úvea (Fig. 9.138). 

Fl¡.9.1J8 
Ectropión uveal congénito en una neurofibromatosis-1 . 

• Cie rre de! ¡¡ ngulo secundario causado por un desplaza­
miento hacia delante del iris perifé rico asociado con engro­
samiento neurofibrom ¡¡toso del cuerpo ci liar. 

• Cierre del ángulo por sineq uias secundario causado por 
contracciÓn de una membrana fibrovascu lar. 

2. El tratamiento es similar al del glaucoma congénito pri nlll' 
rio pero el pronóstico es peor. 

Medicamentos 
para el glaucoma 

Betabloqueantes 

Farmacología 

Las neuronas adrenérgicas segregan norndrenalina en las tenui­
naciones nerviosas posganglionares simpálicas. 

l. Los receptores adrenérgicos son de los cuatro tipos prin­
cipales siguientes (Fig. 9. 1 39): 
a. Los receptores olfa.} eSlán IOCll lizados en las arteriolas, 

mú sculo dilatador de la pupil¡¡ y múscul o de Mül1er. Su 
csl imulac ión da lugar ¡¡ hipertens ión. midriasis y retmc­
ción palpebral. 

b. Los reccptores alfa-Z son receptores inhibidores localiza­
dos en el epilcl io ciliar. Su eSlimulación da lugar ,1 dismi-
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nución de la secreción de humor acuoso. También puede 
haber un aurnemo del drenaje uveoescle11l1. 

c. Los receptores beta-¡ están sit uados en e l l11l1sculo cardía­
co y dan lugll r a taquicardia cuando son esti mullldos. 

d. Los receptores beta-2 estiÍn locali / .. ados en la musculatura 
bronquial y el epitelio ciliar (B 2 > 1\). Su estimul ación da 
lugar II broncod il atación y aumento de III producción de 
humor acuoso. 

2. Los betabloqueantes son agentes que antagoni,.an los efectos 
de las catecolam inas en los receptores beta. Reducen la PIO al 
disminuir la secreción de humor acuoso y por lo tanto son úti les 
en lodas los tipos de glaucoma. aunque aproximadamente el 
10% de la poblllción no responde u ellos. Los betablo(jue:lrl tes 
pueden ser no S("!cct ivos o cardioM!lectivos. Los betabloqucun­
tes no se lecth'os son equipolentes cn los rt.-ccptores beta- I y 
beta-2. mie.nt11lS que los cardioselcctj\"os son más potentes en 
los receptores beta- l . Ul venlajll. al menos en teoría. es que e l 
efecto broncoconstrictor dcl bloqueo bc11l-2 es mínimo. El bela­
xolol es el único betabloquellnte c.urd ioseleclivo disponible 
actualmente ».1111 el tra.t:lmicnto del glaucoma. Lus contra.indicu­
ciones dc los bctabloquell ll les incluyen la insuficiencia canlfaca 
congeslivll. bl<Xlueo cardíaco de segundo o tercer grado. br:ldi­
cardia. asnm y enfermcdud obstmctiva de ' liS vías aéreas. 

Timolol 

,. Preparaciones 
• Colirio al 0.25 % o 0.5% cada 12 horas. 
• Timoptol-LA al 0.25%. 0.5% unn vez al dfa. 
• Gel a l 0.1 % una vez al día. 

2. Los efectos adversos oculares son alergia ocasional. e ro­
siones epiteliales puntiformes cornea!cs y reducc ión de la 
secreción aCUOSlI dc las lágri mus. 

l. Los efectos a dversos sistémicos tienden a ocurrir duran­
ti! la primera scmllnu de su admini stración. Au nque son poco 
frecuentes. pueden resu ltar gru\'es. 
• Bradicardia e hipotensión pueden derivar del bl<XJueo beta- l . 

Por lo tllnto. los belabl<XJueanlcs están contruindiclldos en 
pacientes con bradicardia e insuficiencia cardíaca congestiva. 

N8: Hay que tomar el pulso del paciente antes de prescri­
bir un beubloqueante. 

• El broncocspllsmo puede estar provocado por lu llcción det 
bloqueo beta-2 y puede ser f:lla! en pacie ntes con asmllU 
obstrucción pulmonar crónica grave. 

• O tros efectos secundarios incl uyen trastornos del sueño. 
ll lucinuciones. confu sión. depresión, fa ti gu. cefalell. náu­
seas. \'énigos. libido disminuida y pos ible reducción de la 
c ifra de lipoproteínas plasmáticas de a ltll densidad. 

4. L:. reducción de la absorción del fármaco sistémico se 
puede consegui r mediante: 
• Oclusión lagrima' después de la ins tilac ión. medi:mte el 

c ierre de los ojos y la aplicación de pres ión digital sobre el 
saco 'ngrimal d UT31l1e unos 3 minutos. Además de obstruir 
el drenaje lagrimal y reducir la absorción s istémica. esto 
pro longa además e l contllcto ent re el ojo y e l fá rmaco y 
aumenla su e ficaciu Icrapéul ica. 

• Tan sólo cerrar los ojos durante 3 minutos también reduci­
rá ill absorción sistémicll en cerca de un 50%. 

Otros betabloqueontes 

l . Betaxolol lll 0.5 % cada 12 horas. Aunque su efeclo hipoten­
sor es menor que el del timolo!. e l efecto de conservación del 
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campo visual parece ser superior. El betaxolol puede aumentar 
el nujo sanguíneo retiniano al elevar la presión de perfusión. 

2. El levobunolol al 0,5 % es tan potente como el timolol. 
Generalmente basta con la administración de una dosis al día. 

3. El carteolol al 1 %,2% es similar al timolol. pero también 
muestra una acti vidad simpaticomimética intrínseca. Tiene 
una acción más selectiva sobre el ojo que sobre el sistema car­
diopulmonar y por lo tanto puede inducir menos bradicardia 
que el timoloJ. 

4. Metipranolol al 0, I %, 0,3% dos veces al día es similar al 
timolol. pero sólo está di sponible en unidades sin conservan­
tes. Por lo tanto, es út il en pacientes alérgicos a los conser­
vantes o que llevan lentes de contacto blandas (en las que hay 
que evitar el uso de cloruro de benzalconio). Raramente 
puede causar uveítis anterior. 

Agonistas alfa-2 

Estos agentes reducen la PIO al disminuir la secreción de humor 
acuoso y favorecer el drenaje uveoesc leral. 

l. La brimonidina al 0,2% cada 12 horas es un agonista alfa-2 
altamente selectivo que tiene además un efecto neuroprolector. 
Su eficacia es menor que la del timolol, pero mejor que la del 
bctaxolol. Muestra un efecto aditivo con los betabloqueantes. 
Su principal efecto adverso ocular es la conjuntivitis alérgica 
que se puede retrasar basta I año después de haber empezado 
el tratamiento. Los efectos secundarios sistémicos son xeros· 
tomía, somnolencia y fati ga. 

2. La apraclonidina al 0,5%, 1% suele usarse principalmente 
para reduci r el riesgo de aumento agudo de la PIO después de 
la cirugía con láser. No es recomendable para un empleo pro­
longado por el riesgo de taquifilaxia (pérdida del efecto tera­
péutico con el t iempo) y una incidencia elevada de efectos 
secundarios locales, 

Análogos de las prostaglandinas 

Los análogos de las prostaglandi nas reducen la PIO al favorecer 
el drenaje uveoesclera1. 

Latanoprost 

Es un análogo de la prostaglandina F2-alfa. 

l. Preparaciones. Latanoprost 0.005% una vez al día, 
2. Su eficacia es superior al timoloL aunque un porcentaje de 

pacientes no muestran respuesta. 
3. Los efectos secundarios oculares son hiperemia conju n­

tival. alargamiento e hiperpigmentación de las pestañas, iris 
(Fig. 9.140) Y piel periorbitaria. En ojos predispuestos pueden 
aparecer raramente uveítis anterior y edema macular cistoide. 
Por lo tanto, el fá rmaco debe emplearse con cuidado en el 
glaucoma de la uveítis. 

4. Los efectos secundarios sistémicos son cefalea ocasional 
y síntomas de vías respiratorias altas. 

" 

Fig.9.t40 
Hipercromfa del iris derecho e hiperpigmentación de las pestañas 
debido allatanoprost. 

Otras preparaciones 

) 

l. El travoprostal 0.004% es similar allatanoprost pero puede 
tener un efceto hipotensor ocul ar superior, 

2. E l bimatoprost al 0, 3% es una prostamida . Además de 
favorecer el drenaje uveoescleral tarnbién potencia el drenaje 
trabecular. 

3. Isopropil unoprostona al 0,15 % dos veces al día no es tan 
efectivo corno ellatanoprost para reducir la PIO y quizá no es 
adecuado como monotcrapia. Sin embargo, puede emplearse 
en combinación con latanoprosl. 

Mióticos 

Modo de acción 

Los mióticos son fánnacos parasimpaticomiméticos que actúan 
estimulando los receptores rnuscarínicos en el esfínter pupilar y 
el cuerpo clliar. 

1. En el glaucoma primario de ángulo abierto los mióti­
cos reducen la pro mediante contracción del músculo ciliar. 
lo cual aurnenta el drenaje del humor acuoso a través de la red 
trabecular. 

2. En el glaucoma primario de ángulo cerrado la contrac­
ción del esfínter pupilar y la miosis resultante traccionan del 
iris periférico lejos del trabéculo, con lo que se abre el ángu­
lo. Suele ser necesario reducir la pro con medicación sisté­
mica antes de que los mióticos hagan efceto . 

Pilocarpina 

l. Preparaciones 
• La pilocarpina al 1 %.2%, 3%, 4% se emplea cada 6 horas 

como rnonoterapia. Cuando se combina con un betablo­
qucantc. la administración cada 12 horas es adecuada . 

• El gel de pilocarpina cstá fonnado por pilocarpina adsorbi· 
da a un gel plástico y se instila una vez al día al acostarse, de 
forma que la miopía y la miosis inducidas duran sólo el 
tiemjXl de sueño. El principal inconveniente es el desarrollo 
de una opacidad corneal superficial difusa en el 20% de los 
usuarios, aunque esto raramente afecta a la agudeza visual. 

2. La eficacia es igual a la de los betabloqueantes. 
3. Los efectos adversos oculares son miosis, dolor en las 

cejas. desviación miópica y ex acerbación de los síntomas de 
catarata. Los defectos del campo visual parecen más densos y 
más grandes. 

4. Los efectos adversos sistémicos son insignificantes, 



Inhibidores de la anhidrasa carbónica 
tópicos 

Los inhibidores de la anh idrasa curbónica ClAC) son agentes que 
est6n re lac ionadns químicamente con las sulfonamidas. Dismi­
nuyen la PIO al reducir lu secreción de hu mor acuoso. 

l. La donolamida al 2% cada 8 horas tiene una eficucia simi­
lar al betaxolol pero inferior al timolol. El principal efecto 
adverso ocular es la conjuntivitis alérgica. 

2. L.'1 brinzoJamida al 1 % cada 8 horas es similar a la dorLOla­
mida_ pero con una incidencia menor de alergia local. 

Preparaciones tópicas combinadas 

Las preparaciones combinadas con efectos hiJXltensores oculares 
sim ilares a 11I suma de los comJXlnemcs indi viduales mejoran la 
comodidad y e l cumpli miento por parte del paciente_ También 
son más rentables. Algunos ejemplos son: 

l . Timolol + dor-zolamida cada 12 homs. 
2. Timolol + latanoprost unu vez 1I1 día. 
l . Tlmolol + pilocarpina cada 12 horas. 

Inhibidores de la anhidrasa carbónica 
sistémicos 

Los IAC administrados sistémicamcnte son útiles como trata­
micnto a cono plazo: su utili .. ..ación a largo plazo suele reservar­
se p:lra pacientes con riesgo elevlIdo de pérdida visual. 

Preparaciones 

l . Ace tazolamid a comprimidos 250 rng. La dosis es 250-
1.000 mgen varias dosis. El inieiodc la acción ocurrcen I hora. 
con un máximo a las 4 horas y una duración de has ta 12 horas. 

2. Acetazolamida cápsulas de liberación sostenida 250 mg. 
La dosis es 250-500 mg cada dfa con una duración de haS1l1 
24 horas. 

l . Acetazolamida polvo 500 mg viales para inyección. El ini­
cio de la acción es casi inmed iato . con un máximo a los 30 
minutos y una duración de hasta 4 hO ... .15. Ésta es la única pre­
paración de IAC disJXlnible IXIr.! iny<..'Cción y es úti l en el tr.!­
tamiento del glaucoma de ángulo ccrrado agudo. 

4 . Diclorlenamida comprimidos 50 mg. La dosis es de SO a 
100 mg (2-3 veces cada día). La acción se inicia en I hora, 
con un máximo a las 3 horas y una duración de hasta 12 horas. 

5. Metazolamida comprimidos 50 mg. La dosis es 50-1 00 mg 
(dos o tres veces al día). El tiempo de inicio de la acción son 
3 hora.~. con un pico máximo a las 6 horas y una duración de 
hasta 10-18 horas. Es una altc.rnativa úti l a la acetazolamida, 
con una duración de acción más prolongada. pero actualme nte 
no cstá dis¡x mible en Reino Unido. 

Efectos secundarios sistémicos 

El empleo a largo plamde los [AC ~ i stém icos sue le estar limita­
do por sus efectos secundarios (Fig. 9. 14 1). El paciente debe scr 

Glaucoma 

informado de los efectos secundarios potenciales para así dismi­
nuir su ansiedad y mejorar su cumplimiento. 
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Fig.9.141 
Efectos secundarios sistémicos de 105 Inhibidores de la anhidrasa 
carbónica. 

l . Frecuentes 
a. l'arestesias car .. cteriz.',dns I>or homligucos de los dedos de 

las manos y los pies. y OCasio nalmente de las uniones 
mueocutáneas. son un hallazgo un iversal y suelen ser ino­
cuas. Hay que dudar de l cump limie nto si el pacie ntc no 
refiere este síntoma. 

b. El complejo de malestar se ear:lcteriza JXl r una combina­
ción de malestar. fl11 iga. depresión. pérdida de peso y dis­
min ución de la libido. A menudo es útil una tanda suple­
Incnt¡ui:1 durante 2 semanas de ¡¡Celato de sodio. 

2. Infrecuentes 
a. El complejo gastrointestinal se caractcriZlI por irritación 

gástrica. espasmos abdomillll lcs. diarrea y náuseas. Puede 
presentarse independientemcnte del síndrome de malestar 
y no est6 relacionado con ningún cambio específico en la 
bioqu ímica sangufnea. 

b. Formación de litiaú~ rellal. 
c. El .~ílldrome (le StCI'(:IIS-jOIIllW II puede ocurrir deb ido n 

que los IAC son derivados de lus ~ ul fonamidas . 

d. Las discrasim' sallg ll íllea .~ ~on muy raras y hny de dos 
tiJXls: 
• Una depresión de la médula ósca rclllc ion:tda con la 

dosis y que suele rccupc mrse cuando se interrumpe el 
tra tamiento. 

• Una ancmi .. apl6siea idiosi ncrásica que no est6 relacio­
nada con la dosis y que tiene Lln a mortalidad dc l 50'*'. 
Puede produci rse de~ pLl é s de un,1 línica dosis, au nque 
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suele hacerlo durante los primeros 2-3 meses y mu y 
raramente después de 6 meses de administraci6n . 

Agentes hiperosmóticos 

Principios fisiológicos 

La presión osmótica es dependiente del número y no del tamaño de 
las partículas en una solución. Por este motivo. cuanto menor es e! 
peso molecular mayor es el efecto osmótico por gramo. Los agen­
tes hipcrosm6tieos permanecen en el espacio intravascular. con lo 
que au ment an la osmolalidad sanguínea. Disminuyen la 1-'10 al 
crear un gradiente osmótico entre la sangre y el humor vítreo de 
fonna que el agua es «drenada» de! vítreo. Cuando mayor es el gril­
diente mayor es la reducción de la PIO. Para ser efectivo en el ojo. 
un agente hiperosmótico debe ser capaz dc atravesar la barrera san­
gre-humor acuoso. Si esta penetración se produce, se establece un 
equi librio osmótico y se pierde cualquier efecto posterior. Por 10 
tanto. los agentes hi perosmóticos tienen un valor limitado en eltra­
[amiento de los glaucomas inf1amatorios en los que está compro­
metida la integridad de la harrera sangre-humor acuoso. 

Usos clínicos 

• Cuando se req uiere un a caída te mporal de la PIO que no se 
puede conseguir por otros medios. 

• En el glaucoma de ángulo cerrado agudo. 
• Antes de la c irugía intraoc ular cuando la PIO es muy alta. 

como puede ocurrir por la luxación del cristal ino en la cámara 
anlerior. 

NH: Estas preparaciones deben administrarse bastante 
rápidamente y el pac iente no ha de rec ibir posterio rmente 
líquidos para calmar la sed. 

Preparaciones 

1. El glicerol es un agente oral con un gusto dulce y empalagoso. 
Debe añadirse zumo puro de li món (no de naranja) para ev itar 
las náuseas. La dosis es I g/k g de peso corporal o 2 ml/kg de 
peso corporal (solución al 50%). La acción máxima ocurrc en 
I hora. con una duración de hasta 3 hOfOlS. Aunque el glicerol 
se mctaboli za a gl ucosa. se pu ede admin istrar a diabét icos 
hien controlados. 

2. La isosorbida es un agellle oral con un sabor mentol ado. Es 
metabólieamellle inerte y por 10 tanto se puede dar a los dia­
bélitos sin cubrir con insulina. La dosis es la misma quc la del 
glicerol. 

3. El manito] es e l agc nte hi perosmótieo e ndovenoso más 
ampliamente utili zado. La dosis es I g/kg dc peso corporal o 
5 ml/kg de peso corporal (so luc ión al 20% e n agua). La 
acción máxima se alcanza a los 30 minu1 os. con una duración 
de hasta 6 horas. 

Efectos secundarios 

1. La sobrecarga cardiovascular puede oculTir como resul­
tado del aumento del vo lu men eXlntccl ular. Por 10 tanto. los 

L 
agentes hiperosmóticos deben emplearse con mucho cuidado 
en los pacientes con enfermedad cardíaca o renal. 

2. La retención urinaria puede presentarse en hombres ancia­
nos después de la admin istración endovenosa. Puede ser 
necesario el sondaje vesical en los que preselllan prostatismo. 

3. Otros efectos secu ndarios incluyen eeblea, dolor de espal­
da. náuseas y confusión mental. 

• Laserterapia 

Trabeculoplastia con láser de argón 

La Irabeculoplastia con láser de argón (TLA) es un procedimiento 
que consiste en la aplicación de impactos con láser al trabéculo. 
Esto incrementa el drenaje de humor m;uoso y di sminuye la P10. 

Técnica 

1. In sti lar una gota de apraclonid ina al 1% o brimonidina al 
0,2% para preveni r el aumenlO precoz de la PIO posterior al 
láser. 

2. In stilar dos gOlas de un anestésico tópiw. 
3. In sertar una goniolenle con el espejo en la posici6n de las 12 

horas para vi suali zar el ángul o inferior (generalmenle la 
parte más fácil de ver) . 

4. Idelllificar e l espolón esc1eral , la línea de Sc hwalbe (que 
puede estar pi gmentada) y e l aspecto tr idimensional en 
vidrio deslustrado dellrabéculo. 

5. Enfocar el haz sobre la un ión del trabéculo pigmentado y no 
pigmentado. asegurando que el foco es redondo y tiene un 
borde defini do (Fig. 9. 142a) . Un fo co oval con un 1ímile 
borroso (Fig. 9.142b) signifiea que el haz no es perpendicu­
lar a la superficie trahceu lar. 

6. Las earaeterístieas iniciales dc! l{¡scr suelen ser: tamaño de la 
mancha 50 ¡.tffi. duración O. 1 segundos y potencia 700 m W. 

7. Ap licar el láser: la real:ción ideal es un blanqueo transitoriu 
(Fig . 9.143a) o la aparición de burbuja de gas mínima (Fig. 
9. 143 h) en el punlO de incidencia. Una burbuja de gas gran­
de (Fig . 9. 143e) es excesiva. 

8. Si la reacción no es adecuada. hay que aumentar la potencia 
en escalones de 200 mW. En los ángulos fuertemente pig-

fig.9.1 42 
Trabeculoplastia con laser. (a) Foco correcto apuntado con un haz 
redondo: (b) foco incorrecto apuntado con un haz oval. 



mentados . una potencia de 400 mW puede ser suficiente. 
mientras que algunos ángulos no pigmentados pueden necc­
sitar hasta 1.200 mW (la media es alrededor de 900 mW). 

9. Aplicar 25 impactos con inte rva los de espacio regulares 
desde un cxtremo del espejo hasta el otro. 

10. Rodar la goniolcnte en el sent ido de las agujas del reloj 90° y 
aplicar otros 25 impactos hasta un total de 50 que se ext ienden 
en los 1800 del ángulo. Es importante fa mil iarizarse con el 
patrón rotacional del espejo de forma que los cuadrantes adya­
centes se traten de fo rma sistemática. Con la práctica es posi. 
ble rea li zar la T LA mediante rotación continua de la gonio­
lente y aplicar cada qw:madura a través del centro del espejo. 

NB: Algunos oftalmólogos tratan inicialmente 180· y poste­
riormente los otros 180

Q 

si la respuesta no ha sido satisfactoria. 
Sin embargo. otros tratan toda la circunferencia con 100 que­
maduras en el momento inicial. 

11. Instilar iopid ina al 1% o brimonidina al 0.2%. 
12. Prescribir fluorumelO lona tóp ica cada 6 horas durante I se­

mana: se conti núa cl tra t¡llniento médico del glaucoma. 

Seguimiento 

Hay que esperar entre 4 y 6 semanas para que el tra tamiento sea 
efectivo . Si la PIO Se disminuye de forma significati va a las 6 
semanas. se puede int.entar reducir la medicación gradualmente. 
aunq ue la suspensión total raras veces es posible. El principal 
objetivo de la TLA es obtener una PI O segura: la reducción de la 
medicación suele ser una consideración secundaria. Si la PIO se 
mant iene todavía alta y sólo se han tratado 180°. se tratan los 
otros 180°. Después de una TLA de 3600

• el retratamienlO no es 
probable que sea benelicioso y puede ser preciso plan tear la ciru­
gía fi lt rante. 

Complicaciones 

l . Pueden aparece r s in e quias anteriores periféricas (Fi g. 
9. 143d) si las quemadu ras se aplican de mas iado posterior­
me nte o si el ni vel de energía es alto . En la mayoría de los 
casos. esto 110 compromele el drenaje del humor acuoso. 

b , 

Glaucoma 

2. Pueden producirse pequeñas hemo r ragias si los vasos 
sanguíneos del iris periférico o del cuerpo ci li ar se tratan de 
fonna inadvertida. El sangrado Se deliene fácilmente aplican­
do presión sobre el globo ocular con la goniolente. 

3. La el evación aguda de la P IO puede ocurr ir si no se 
emplea apraclon idina o brimonid illa de form a profiláctica. 

4. La uveítis a nt erio r es bastan te frecuente. pero suele ser 
leve. t.ransitoria e inocua. 

5. Efectos adversos de la cirugía de fil tración subsi­
guiente . La incidencia de ampollas encapsuladas después de 
la cirugía de fi ltración es hasta tres ve<:cs m{¡s alta en los ojos 
previamente tratados con TLA. 

Resultados 

1. En el GPAA la tasa de éx ito inicial es del 75 -85%. La 
reuuc<:ión media de la PIO es aproxi madamente de l 30%: 
los ojos q ue ini eia lmenw lie nen P IO a lt as le ndrán una 
reducción mayor que los que l ienen PIO más bajas. Hasta el 
50% de los ojos sig uen co ntrolados después de 5 años y 
lIpro¡;:irnadamente e133% tras 10 años. Los f racasos suce­
den con mayor frecue ncia d urante el prim er año: po r lo 
lanto. si la PIO sigue estando controlada al cabo de l año. 
la probabili dad de control después de 5 años es del 65% y 
Iras los 10 años es apro¡;:i madame nte del 40%. Si se emp lea 
la TLA como lTa[ami e nto primario. el 50 % de los <:asos 
requieren [rata miento médico adicional dentro de los 2 años 
siguientes . Después de una TLA ini ci al con éxito. el retra· 
tam iento t iene una tasa de éxito baj a (el 30% al cabo de 1 
año y sólo el 15% después de 2 años). En gencral. los resulta­
dos son menos buenos en los pac ientes menores de 50 años 
de edad. En pac ientes de raza negra los result ados in ici ales 
son tan buenos como en los de raza bla nca. pero tienden ,1 
tener una pérdida del efecto más dpida . 

2. En el glaucoma de tensión normal entre el 50 y el 70% 
de los pacientes tienen una buena respuesta. pe ro la reducción 
real de la PIO es menor que en el GPAA . 

J. En el glaucoma pigmentario los resu ltados son general­
mente buenos. aunque menos en los pacientes ancianos. 

4. En el glaucoma con seudoexfo liación los resultados in i­
ciales son excelellles. au nque el fraea~o pucde ocurrir antes 
que en el GPAA y el au mento posterior dc la PIO puede ser 
rápido. 

Fig. 9.143 
Trabeculoplastia co n láser. (a) Blanqueamiento del 
trabéculo: reacción correcta: (b) ampolla pequeña: 
también reacción correc ta: (e) gran ampolla: reacción 
excesiva; (d) sinequias anteriores periféricas: 
aplicación de la quemadura demasiado posterior. 
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NH: La TlA no es efectiva en el glaucoma pedíát ríco ni en 
la mayoría de los glaucomas secundarios con excepci6n del 
glaucoma pigmentario y por seudoexfoliaci6n. 

Trabeculoplastia con láser de diodo 

La trabeculoplastia w n láser de diodo da resultados s imilares a 
la TLA (trabec ulop!astia con láser de argón). aunque se asocia 
con menos disrupción de la barrera sangre-humor acuoso. Las 
pri ncipales di ferencias prác ticas ent re los dos son las siguientes: 

• Se emplea una mayor potencia de láser. entre 800 y 1.200 mW. 
• Las quemaduras son menos intensas: aunque se observa blan­

queo. la formación de la burbuja no se produce. 
• El tamaño de l foco es 100 !-lIn au nque se puede disminuir 

usando una lente de contacto especial a un tamaño de 70 ~U11 . 

• La duración del pulso puede ser de 0. 1 o 0,2 segundos. 

Iridotomía con láser Nd:YAG 

Indicaciones 

• Glaucoma pri mario de ángulo cerrado: agudo. intermitente y 
crónico. 

• El otro ojo en un paciente que presenta glaucoma agudo. 
• Ángulos estrechos «oc luibles» . 
• C ierre del ángu lo secundario con bloqueo pupilar. 
• GPAA con ángul os estrechos y g laucoma por mecani smo 

combinado. 

Técnica 

l . Ins tilar aprac10nidi na al 1% o brimonidina al 0,2%. 
2. Idealmente la pupila debe estar miótica empleando pilocar­

pina tópica. aunque esto puede que no sea pos ible después 
de un glaucoma agudo. 

3. Instilar un anestésico tópico. 
4. Insertar una lente de contacto especial como la de iridotomía 

de Abra ham (Fig. 9.144). 
5. Seleccionar un luga r de ¡ridotomía. preferentemente en el 

ir is superior, de forma que queda cubierto por el párpado y 
ev ita así la d iplopía monocul ar. La ir idotomía debe ser lo 
más periférica posible para minimi zar la lesión del cristali­
no. aunque un arco senil puede hacer que esto sea difícil . El 
hallazgo de una cripta del ir is resulta benefic ioso, pero no es 
esencial. 

6. Angul ar el haz de forma que no sea perpendicu lar y se dirija 
ha(;ia la re tina pcriférk a para evitar la posibilidad remota de 
una qUl:madura macular. 

7. Las características del láser varían de a(;u(; rdo ¡;un el aparato 
empleado. La mayoría de las ir idotomías se reali zan con 
características entre 4 y 8 mil ijoulcs (mJ). Cuando penetra 
en un iri s azu l dld gado. el nivel de energía es aproxi mada­
mente 1-4 mJ por disparo, con dos o tre~ disparos por serie. 

Fig. 
Lente de Abraham empleada para ta iridotomía con láser. 

El nivel de energía se debe incrementar cuando at raviesa un 
iri s marrón. aterciopelado levemente y espeso. Aunque estos 
niveles más altos de energía y más di sparos por quemadura 
hacen que la penetració n del iri s sea más fácil. co mportan 
también un mayor riesgo de lesión int raocular. 

NB: Como recomendac ión genera l. t res quemaduras de 
3-6 mJ suelen ser efectivas. 

8. Enfocar con precisión el haz y disparar el láser. La penetra­
ció n con éx ito se caracteriza por un a efusión de restos de 
pigmenlO. Por térmi no medio se precisan siete disparos para 
producir una iridotomía adecuada (Fig. 9.145), aunque con 
la práctica éstos se pueden reducir a uno o dos. 

9. In sti lar una gota de aprac10nidi na a l 1% o hrimonid ina al 
0.2%. 

JO. Prescribi r un corti coide tópi co potente cada 10 minutos 
durante 30 minutos después del tratamiento. luego cada hora 
dura nte e l d ía de la intervención y posteriormente cada 
6 horas durante 1 semana. 

Fig.9.145 
Abertura de tamaño correcto en et iris. 



Posibles problemas técnicos 

l. El fracaso inicial se trata con una nueva intervención en el 
mismo lugar o desplazándose a otro s itio y aumentando el 
nivel de energía. La dec is ión de re intervenir en el mismo 
lugur depende en parte del gmdo de dispersión pigmenturia y 
de la hernorrngia causada por el trat:uniento parcial previo. En 
los iris marrones gruesos el tmt:uniento incompleto puede dar 
lugar a una nube dispersa de pigmento del iris que impide la 
visualización y el enfoq ue exac to en la base del cráter. Las 
aplicaciones po~tcriores cn la nube pueden simplemen te 
aumentar la cant idad dc pigmento y hemorragia. s in producir 
una abertura. En esta si tuación es mejor esperar a que la nube 
se disperse y luego volver a tra tar e l mi smo sitio. o aumentar 
el nivel de energ r'l e in tentar un lugar diferente. De forma 
alternativa un si t io posi ble se puede tratar previamente con 
láser de argón. 

2. Abertura demasiado pequeña. A veces es más fác il erear 
una abertura adicional en un lugar diferente antes que intentar 
agrandar la abert ura ex istente. El di ámetro ideal es de 150 a 
200 11 m. 

Complicaciones 

l. El sangrado ocurre en alrededor del 50% de los cusos. Suele 
ser leve y se det iene después de algunos segundos. La hemo· 
rragia persiste nte puede detenerse mediante pres ión de la 
lente de contacto contra la córnea. 

2. La iritis es fn."'C uente y general mente le,,·e. L1 iritis grave, que 
puede dar lugar a la fonnación de s inequias posteriores (Fig. 
9.146). está causada de forma invariable por sobretrata rn ien· 
10 y un tratamiento inadecuado con eort icoides tras la inter­
\·enci6n. 

fil. 9.146 
Sinequias posteriores después de una iridotomía con láser. 
(CortHIa de J. SUnon) 

3. Las quemaduras corneales pueden suceder s i no se 
emplea Ulm lente de contacto o s i la cámara anterior es poco 
profunda . 

4. Deslumbramientos y diplopía pucden prescnt¡l rSe raras 
veces s i la ir idOlO mía no es tá loca li zada bajo el párpado 
superior. 

Glaucoma 

Cicloablación con láser de diodo 

Este procedimiento reduce la P1Q por destrucción del epitelio 
ci liar sc..'C retor. lo que da lugar a una disminución de la secreción 
de humor acuoso . Se e mplea principalmente para controlar el 
dolor en el glaucoma en f:lse termi n:tl int ratable. generalmente 
asociado con el cierre del ángu lo por sinequia permanente. 

l. Técnica 
a. Se admi nistra anestésico peribulbar o bajo la cápsula de 

Tenon. 
b. Las característ icas de! láser son 1.5 segundos y 1.500 a 

2.000mW. 
e. La potenciu se ¡¡justa hasla que se escucha un son ido de 

tapón «(<pop») y luego se reduce hasla j usto por debajo de 
ese nivel. 

d. Se apl ica n aprox imadamente 30 impactos 1.4 mm por 
detrás del limbo a lo largo de 2700. 

e. Se prescribe un corticoide tópico fu en e cada hora durante 
el día dc la intervención y después cada 6 horas dura nte 
2 semanas. 

2. Complicaciones. Do lor leve e inll amación del segmento 
anterior son frec uentes. Las complicaciones graves son raras 
e incluyen hipotonra crónica, adelgazamiento esc1eral. des­
compensación corncul y desprendimiento re tiniano y coroi­
deo. Sin embargo. el objelÍvo del procedi miemo suele ser ali· 
viar el dolor. por lo (lue las complicaciones que suponen un 
riesgo IXtm la vis ión no tienen el mismo significado que des­
pués de los procedimientos de filtración convencionales. 

3. Resultados . Ln tasa de éx ito depende del tipo de glaucoma: 
con frecuencia el procedimiento debe repet irse. El alivio del 
dolor ~ucle ser bueno, J>l!fO no parece estar relacionado sólo 
con el control de la presión . 

• Trabeculectomía 

Técnicas quirúrgicas 

Trabeculectomía 

Una trabcculectomíot es un procedim iento quirúrgico que dis­
mi nuye la P10 mt..-d iantc la creación de una físt ula. que pen ni­
te e l drenaje del humo .. acuoso desde la cámara anterior hasta 
el eSIX1cio situado I>or debajo de la cápsula de Tenon. La fístu­
la e~[á protegida o «cubierta,. por un colgajo esc1eral superfi · 
cial (H g. 9.147). 

1. La pupila debe est;tr en miosis. 
2. Se d i~eña un colgOlj o de conjumiva y cápsu la de Tenon. El 

colgajo puede ser con la base en el ti mbo o en el fondo de 
saco (Fig. 9.148). 

3. Se limpia el tej ido epieselcral. El pertil del colgajoescleral 
superfi cia l propues to se realiza con cauterio de campo 
hú medo. 
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Fig.9.1047 
Vlas de salida de l humor acuoso después de la trabeculectomía. 

Fig.9.1048 
Incisl6n conJuntivalllmbica para un colgajo conjuntival de base 
en el fondo de saco. 

4 . l.:IS inci"iones se hacen a lo largo de las marcas del cauterio 
a través de la .. do;. terccras panes del espesor esderaJ. par.t 
crear u n colgajo e'-Cleralhuninll r en escotilla (Pig. 9 . 1-19 ) . 

Este colgajo puede ser rect.mgular (3 X 4 mm) o triangular. 
según se pre fier:. . 

5. La disección dd colgajo ~cler.ll ;.uperlici' ll se realiza hasla 
que se alean"!a c6rnea tran;.p¡lrente (Fig. 9 . 150 ). 

6. Se practica una paracentesb en la córnea transparente peri­
férica Icmporal sU I~rior. 

7. Se cnlra en la cámara amerior a través de toda la anchura del 
colgajo. 

8. Se ex tirpa un bloque de esclerótica profunda ( 1.5 x 2 mm) 

con un b i ~ t urí y tijeras (Figs. 9. 15 1 y 9. 152) o con un punzón 
e~pccia l (Fig. 9. 153). 

Flg. 9.149 
Demarcaci60 del colgajo escleral superficial. 

Fig. 9.150 
Disección del colgajo ~Ieral superficial . 

9. Se realiza UIl<l iridectomía peri férica (Pig. 9. 154) para preve· 
nir el bloqueo de la aben ura interna por el iris periférico. La 
Figura 9. 155 muestra el aspecto desde el interior de l ojo. 

10. El colgajo esc ler:ll superficial se sutura en sus esquinas pos· 
ter iores. de forma que queda ligeramente apuesto al lecho 
subyllccrue. 

11. Alternativalllente, el colgajo se puede suturar fuertemente 
con suturas liberables para reducir el riesgo dc pérd ida po~ [ ~ 

opc rn[ orin del colgajo esc leral y cámara anterior poco pro­
funda. 



FII· 9.1S1 
Incisiones para la esclerectomla profunda. 

Fia·9. tS2 
EscisiÓfl del bloque profundo con las tijeras de Vannas. 

12. Se inyecta suero fh-iológico dentro de la cámara anterior a 
través de la paracentesis (Fig. 9. 156a). Esto prueba la per­
mcnbilidnd de la fístula y fac ili ta la detección de cualquier 
orificio o de fugas en e l colgajo. 

13. Se sulurala conj untivalcápsu1:1 de Tenon (Fig. 9 .156b). Se 
repite la irrigación :1 tnlVés de 1:1 paracentesis para producir 
una ampolla. que se ex plora por si tiene fugas. 

14. Se insti la una gota de atropina al 1%. 
15. Se inyectan un cort icoide y un antibiótico bnjo la conjuntiva 

inferior. 

Fil·9.tSl 
Escisió n del bloque profundo con un ponzón. 

Fia·9.1S4 
lridectomfa periférica. 

Trobeculectomía combinada 
y facoemu/sificación 

Glaucoma 

La trabcc ulcctomía y la facoernu lsifi cación se pueden llevar 11 

cabo empicando las mi~mas incisiones conjuntival y csc lcral de 
la forma siguiente: 

1. Se diseña un colgajo csc lcral . 
2. Se di 'cca un colgajo csclerallami nar de 3.5-4 mm de ancho. 

unido COlllO una b i ~agl'a al limbo. 
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Fig.9,155 
Aspecto después de completar la trabeculectomía. 

• b 

Fil. 9.15' 
(a) Inyección de suero fisiológico en la d mara anterior; 
(b) colgaio de base en el fondo de saco suturado. 

3. Se reali n, una incis ión en túnel de 2.8-3,2 mm de ancho en la 
cámara ante rior. 

4. Se lIev" a cabo la facoc mulsiticaeión de la forma habitua l. 
5 . Se inse rt a una lente in traocular plegable . Si se utiliza una 

lente r ígida. las d imensiones de los colgaj os conju ntival y 
cscleral se ajustan desde el principio. 

6. Se retira e l l? loque cscleral profundo. 
7. Se rca li:... .. a una iridectomía periférica. 
8. Se cierra e l colgajo escleml. 
9. Se suturan la cápsula de Tenon y la conjunt iva . 

Complicaciones postoperatorias 

Cómaro anterior poco profundo 

Es una de las complicaciones más frecuentes después de una Im­
beeuleclomfa. y puede deberse a (a) bluqul'o pllpi/tll', (b)fillra­
,;6" ('.\·cesh ·o o (e) glol/coma mClligno (d irección errónea del 
humor acuoso). La pérdida de profundidad de la cámara anterior 
grave)' mantenida es rara. la cámara se refomla espontáneamen­
te en muc hos c¡¡~os . Sin embargo. las que no lo hacen pucde n 
desarrollar complicnciones graves como s illequias ante riores 
peri fé ricas. l e~ i ón endotcl ial comeal. catarata )' maculopatía aso­
ciada con hipotonía . 

Evaluación 

l . La grave d ad de una cámara ante.rior poco profu nda se puede 
graduar de la siguiente fonna: 
• Grado 1: aposición del iris periférico a la superficie comeal 

poste rior (Fig. 9.157). 
• G rado 2: apos ic ión del borde pupilar a la córnea (Fig. 

9.158). 

Fil. 9.157 
Cámara anterior de poca. profundidad con aposición iridocomeal 
periférica. 

Flg. 9.158 
Cámara an terior de muy poca. profundidad con aposición entre el 
borde pupilar y la c6rnea. 

• Grado 3 : contacto entre c rista lino y córnea que. s i no se 
resuelve. puede dar lugar a descompensllc ión endotd ia l 
(Fig. 9.159) Y fomlación decalarala (Fig. 9.160). 

2. La ca usa se detennina de la siguiente forma: 
• Continnar la penneabilidad de la iridcctomía pcri féricu y la 

configuración de l iris estudiado pam descartar el bloqueo 
pupila r. 

• Valorar la ampolla de li lt ración. 
• Reali;.:ar una prueba de Seidcl mediante [a instilación de fluo­

resceína a l 2% en e l saco conj untival o sobre la ampolla. Se 
observa la ampolla con un filtro de azul cobalto: si ex iste una 
fuga. la lluorc;;ccín¡1 se diluir;¡ t:n el humor acuoso que ~ esea-



pa (Fig. 9.161 ). La Ouoresceína di luida bri lla de color verde en 
contraste con la Ouoresceína al 2% (no tan fuertemente) . 

Fig.9.159 
ContaCto entre el cristalino y la córnea que da lugar a edema 
corneal. 

Fig.9.160 
Opacidades anteriores del cristalino después de un tratamiento 
inadecuado de una cámara anterior plana. 

Prueba de Seidel positiva. 

Glaucoma 

• Medir la P1Q. 
• Examinar el fondo de ojo buscando la presencia de un des­

prendimiento coroideo (Fig. 9.162). 

Fig.9.162 
Desprendimiento coroidal asociado con hipotonia. 

Bloqueo pupilar 

l . La causa es una irideelOmía periférica no permeable. 
2. S ignos. PIO alta. ampolla plana. prueba de Seidcl ncgativa e 

iris bombé con una iridectomía no permeable. 
3. Tratamiento . Se puedc ap licar láser de argón al epitelio 

pigmentario en cllugarde la irideclOm ía si la estroma de l iri s 
anterior parece haber sido ampliamente penetrada. o se puede 
real izar una nueva iridotomía. 

Filtración excesivo 

l . Causas 
a. Pérdida por el colgajo e.~cleral debido a resistencia insuti­

ciente al drenaje por el colgajo esclera l lami nar. Esto se 
puede evitar mediante un cierre inicial fuerte del colgajo 
con la opción de un drcm0e creciente posterior en el pcrío­
do postopcratorio inmed iato. por climinaci ón de las sutu­
ras con un láser de argón o liberando las suturas que han 
sido atadas con nudos corredizos. Estas maniobras no son 
efecti vas si se llevan a cabo más de 14 días después de la 
intervención. 

h. La pérdida pur la ampolla a tra vés de un orificio que ha 
pasado inadvertido o debido a un cierre inadecuado de la 
conjunt iva y la cáps ula de Tenon qui zá sea la causa más 
frec uente. 

2. Signos 
• PIO baja. 
• La ampoll a está bien formada en caso de fuga de l colgajo 

escleral y es plana en una fu ga de la ampolla. 
• Prueba de Seidc! negativa cn caso de fuga del colgajo esc le­

Tal y positiva en una fuga de la ampolla. 
• La córnea puede manifestar signos de hipotollía como pl ie­

gues en la membrana de Descemel. 
• Puede existir un dcsprendimiento coroideo. 
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l. El tratamiento de¡x:nde de la causa y del grado de ' Iplana­
miento de la cámara amerior. 
a. Tratamiento conservador i/licial en los ojos s in contaclO 

c ristalino-c6rnea. 
• Atropina al 1% tópica para mantener la pupi la bien di la­

tada y ev itar e l bloqueo pupilar. 
• La supresi6n del humor acuoso con betab loqueantcs 

tópicos o acetazola mida oral puede favorece r la cura ­
ción espontánea mcd i.:lnte la reducción tempoml del 
nujo de humor acuoso a t ... .!vés de la fístula. 

• L,IS fugas punt iformcs de la ampolla se pueden sellar 
con c i:moacrilato o pegamento de fibrina . au nque lo lo 
orific ios conj untivales gr.mdcs o las incisiones con fug:!lo 
deben repararse quirurgicllmenle. 

• En la mayor{a de los caso~ esta pauta tendrá éxito y la 
cámara ante rior se reformará en algunos días. 

b. El tratamiento po.derior ~i las medidas c itadas anteriormen­
te son ineficaces inc luye el taponamiento temporal de la 
conjuntiva para favorecer la curación espontánea mediante 
oclusión por presión simple. lenle de contacto blanda de diá­
metro grande. escudo de colágeno o escudo de Si mmons 
diseñado con este propósito. Este taponamiento puede dar 
lugar al aumento de la profundidad de la cámara anlenor en 
alguna!'> horas. pcro si no resulta cfectivo debe ~usl)endeNe . 

c. El tratamiento defl/litú 'o del aplanamiento progresivo de la 
cámara anterior o de l contacto crista lino-cómea estableci­
do es: 
• La cám ara nnt e rio r ~e reforma con ai re. hiuluro nulO 

sódico o gas (SF ¡,). 
• El desprend imiento coro idco se dre na sólo si e~ mu y 

profundo y hny rie:.go dccontucto (beso coroideo). 
• El colgajo esdernl y la conjuntiva son resuturado~. Eloto 

puede resullar d ifícil. yu que el tej ido puede ser ahor:1 
fri able. 

Glaucoma maligno 

El glaucoma mal igno (glaucoma del bloque cil iar) (<<síndrome» 
de dirección errónea del humor aeuoso) es una compl icación ra ra 
pero grave. 

l. Causa. Bloqueo del flujo del humor acuoso en In pars pliea­
ta del cucrpo c iliar, de forma que el humor acuoso l>C ve for­
zado a -..o l"er hncin a l rá~ al humor vÍl rt-o. 

2. Signos. Poca profundidad de In cámam anterior :Isociudn con 
PI O alta. faltn de ampolla y prueb,l de Seidel negativa. 

l. Tratamiento 
ti. Tmtamiento cO/l .~e"'tuf(Jr ;m·ótlf. 

• Elt rntamiento tópico CO I1 midriát icos (atropina al 1% Y 
feni lefrina al 10%) ~e emplea p,l ra di latar e l ani 110 ci liar. 
Esto aumenta la di~t:l ncia entre los procesos c il iareo; y el 
ecuador del c r i!ot:llino. engrosando de esta formu la 
zónula y traccionando del c rista lino hacia atrás dent ro 
de su pos ición normal. 

• El tra tamiento sistémico co n manitol endovenoso se 
emplea si los midriáticos ~on inefeetivos ]Xlr:l cOntroler el 
ge l ví treo y permitir que e l c ris tal ino se muc\'n hacia 
at rás. 

• Los supresores del humor acuoso son úti les como adjun. 
tos al control de la pres ión. 

b. Tratamiento posterior si fa lla el tratamiento médico: 
• El láser Nd:YAG puede dispararse u través de la iridec­

tom ía pura alterar la hialoides anterior y romper el blo­
que ci liar. En los ojos seudofáqui cos hay que rea liLar 
una cnpsu lotomfa po~t erior y di srupeión de la clIra hi:l­
loide anterior. 

• Se realiza una vit rcc tomfu vía pars plana si c!tratamien­
to con láser fracasll . Se extirpa suficiente gel vft reo para 
permit ir e l fl ujo li bre de humor acuoso en la cámara 
anterior. S i no se dispone de una cuchilla pa"'J vítreo se 
puede aspirar e l líquido a trapado con una agujll de cali­
bre 20 insertada 3.5 mm por detrás del limbo y dirigida 
hacia el centro del globo ocular. 

Fracaso de la filtración 

Evaluación clínica 

l. La buena filtración se curaete riz,l por una pro baja y una 
ampolla que puede adoptar uno de los aspectos siguientes: 
a. La ampolla tipo Iliene un llSpcctO fi no y poliquístico (Fig. 

9. 163) a menudo con fl ujo tran!'>conj unlival de humor 
acuoso. 

Fig.9.16] 
Ampolla de filtración poliquJniu. fina. 

b. La ampolla tipo 1 elo plana. de pared fi na y difulo:l, con un 
aspec to rela t ivamen te avascular e n comparación eon la 
conju nt iva de a lrededor (Fig. 9. 164). Con gr:Ul llU rllenlo 
suelen ser v i ~ib l es mi croq uistes epitel iales cOlljulltivulcs. 

2. La mala filtración ~caracte ri za por una PIO crecien te y una 
ampol la que puede adopt ar uno de los aspectos siguientes: 
a. La ampulla tipu J es ulla ampolla no fillrante causada por 

fibrosis subconjuntiv:ll . es plllna. no asociada con c.!opaeio~ 
microquí~ l icos y su superficie contiene VllSOS sa"guíneo~ 
ingurgitados (Fig. 9. 165). 

b. La ampolla tillO 4 es /UU/ ampolla encaps/llada (quiste de 
la cápsula de Tenon) que loe desarro lla t ípicamente lilas 
2-8 semanas después de la intervención. Se caracteriza por 
una cavidad llena de líquido local izada, muy e lev:lda. con 



forma de cúpul a y fi rme. de la cápsula de Tenon hipeltro­
fiada con vasos sangu íneos superficiales ingurgilados (Fig. 
9. 166). La cavidad at rapa al humor acuoso y evita la ti ltra-

Fig.9.164 
Ampolla de filtración difusa de poca profundidad. 

Fig.9.165 
Ampolla no filtrante vascularizada. (CorteSia de j . Salmon.) 

Fig.9.166 
Ampolla no filtrante encapsulada. 

Glaucoma 

ci6n. aunque en algunos casos la PIO puede no estar e/eva­
da dcbido a las áreas funciona1cs de fi llt"llci6n que rodean la 
ampolla. Los fact ores de rie~go dc formación de una arnJXl­
Ila encapsulada son la cirugía conj unti val previa, trahecu­
lop lastia con láser. tratamiento simpaticomimétieo tópico 
y una amJXllla encapsul ada en el otro ojo. 

Causas del fracaso 

Se pueden clasificar según el lugar del bloq ueo: 

1. Extraoculares 
• La fibrosis subconj unti val y epiesc lcral es la causa más fre­

cue nte de fa ll o dc la ampolla: cn Illuchos casos nunca ~e 
consigue establecer una ampoll a bien formada. La hemo­
rragia subconj unt ival intra o postoperalOri a puede incre­
mentar el riesgo de fibrosis posterior. 

• Eneapsulación de la ampo ll a. 
2. Esderales 

• Sutura demasiado tensa del colgajo escleral. 
• La cicatrización gradua l en el lecho eseleral puede condu­

cir a obstrucción de la fístula a este nivel. 
3. Intraoculares 

• Bloqueo de la eselerotomía por el vítreo. sangre o tej ido 
uvea1. 

• La obstrucción de la abertura interna puede ocurri r por una 
serie de membran as delgadas deri vadas de la córnea y el 
tej ido escleral circundantes. Esto puede asociarse con una 
mala técnica quirúrgica. 

Tratamiento del fracaso 

Depende de la e t iología y puede supo ner uno o má s de los 
siguientes: 

l . L11 compresión ocular, en un intenlO por forzar el drenaje a 
través de la fístula quinírgica. se realiza de la siguiente forma: 
a. La compresión digital se reali za a través del párpado infe­

rior con los ojos cerrados y e l paciente mirando hacia 
delante. Se aplica una presión digi tal moderada durante S 
a 10 segundos: después se examina la ampol la. Si la fístu­
la está co mp letamente ocluida, la 1'10 y el aspecto de la 
ampolla no habrán cambiado. Si la compres ión es efectiva. 
la P10 habrá di sminuido y la ampolla suele aparecer hin­
chada. Se e nsen a al pac iente a repetir con cuidado esta 
maniobra varias veces al día . 

b. La compresión focal con anestesia tópica se aplica con !;:¡ 

lámpara de hendidura con una wTunda de algodón estéril 
humedecida en el extremo del colgajo eseleral en un imen­
to por fa vorecer el drenaje. 

2. La manipu lación de la sutura se puede plantear al cabo de 
7-14 días tras la in tervención si e l ojo tiene una pro elevada, 
una ampolla plana y una cámara anterior profunda. 
a. Las suturas liberables se pueden cortar o correr según la 

técnica de colocación inicial. 
b. La lúis de la wlflra con láser de argón es úti l s i no se han 

empicado suturas liberables. El procedimiento puede rea­
lizarse mediante la lente de li s is de sutu ra de Hoski ns o 
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con la goniolcnte de cuatro espejos de Zeiss. Las camcte­
rísticas del láser son 0.2 segundos de duración. lamai'io de 
la quemadura de 50 fAm y potencia de 500-700 mW. 

J. La punció n dc la ampol la enquistada se puede realizar con la 
lámparn de hcndidum o el microscopio quirurgico bajo aneste­
sia tópica. Se inyecttl untl solución salina fi siológica subeon­
j untival mente adytlcentc a li. ampolla encapsulada a través de 
una aguja de calibre 27 con una jeringa de I mi. Luego la aguja 
se emplea pamtr:msfi xiar y crear una incisión de 2 mm en la 
p.1red fi brosa del quiste. procurando no perforar la conjumiva. 

4. Se pueden usur inyecciones subconjuntivales de S·fluo· 
rouraci lo en los primeros 7- 14 días para eliminar la fibrosis 
epi eseleral: se inyec tan 5 mg (0. 1 mi de una sol uc ión con 
50 mglml) 'Iproxi mauamente a 10 mm de la ampolla. 

S. El lá se r Nd:YAG puede usarse en dos situaciones: 
u. Renbcrtura gonioscópica i/ltema de un ori fi cio interno blo­

queado si se puede identi fica r gonioscópicamente el tejido 
responsable y el ojo tiene ya una ampol !;. bien establecida. 

h. Revisió n transconjunti val extema de una ampo ll a con 
fa llo tardío debido a fibrosis cpiesclcral. 

6. Rei ntervención para revisar la trabcrulectomía existente o 
realizar un segundo pron.-dimiento de filtración en una locali­
zación diferentc. En estos casos el uso de un Imtamiento anli­
metabol ito adyuvante puede ser apropiado para aumentar la!'> 
posibilidades de un re:.u llado positivo. 

7. El tratamiento médico puede retomarse si tooo 10 demás 
fracasa . 

Pérdida de la ampolla tardía 

1. La causa es la d isol ución de la conjuntiva q ue recubre la 
esc1erOSlOrnía, después de la aplicación operatoria previa de 
antirnel:lbol itos. especialmente mitomici na C. La necrosis del 
epite li o de superfi cie da lugar al drenaje tTansconjuntival del 
humor acuoso. 

2. Las complica ciones de las fugas no tratadas induyen des· 
co mpe nsació n cornea l. sineq uias anter iores pcriféricns. 
hernorragill ~ lIp rólcoroidea . pliegues coriorrct in ianos (Fig. 
9.167), maculopat!a hipotónica e infecc ión. 

Fi¡.9.167 
Importantes pliegues coriorretin ianO$ en un ojo hipotónico. 

J. Signos 
• PIO baja y ampolla quística avascular (Fig . 9 .168). 
• La prueba de Scidel es negativa inicialmente y sólo se ven 

múlt iples áreas puntiformes de tinción (sudoración). La 
formación posterior de un orificio franco da lugar a una 
pérdida illll>ortante con una prueba positivtl . 

Flg.9.168 
Ampolla qulstica avascular. 

• Puede haber una c:'imam anterior poco profunda y despren­
di miento coroidco en los casos graves. 

4. El tratamiento es dificil. Los siguientes son algunos de los 
métodos (lue se empican. ninguno de los cuales tiene éxito de 
forma univcf1>al. 
( l . EI lr.llamiento ¡,,¡cial es igual que el del exceso de fi lt ra­

ción postopermorio precOl. pero mm vez tiene éxito. 
h. El trmólmicnto pm·terior depe nde de si la fuga supone una 

~implc «:.udorac ión» o se debe a la formación de un orificio: 
• LOIs ampollas con sudoración se pueden tratar mediante 

la inyección de sangre autóloga dentro de la ampolla. 
pegílmento tisular o sUlUras compresivas. 

• Los orificios de espesor comp leto ~ue len requerir ciru­
gía de revi sión como el avancc conj untival para cubrir la 
am po ll a ex istente (Fig. 9. 169), parches de aUlOinjerlo 

Fig.9.169 
Aspecto después de la reparaci6n de una ampolla con fugas. 



conjuntival libre con reti rada de la ampolla ex istente e 
implantes csckrales para limitar el flujo a través de la 
esc lerostomfa. 

Infección bacteriana tardía 

La ampolla quística de pared fina con una prueba de Seidel posi­
ti va. particulaffilcme si se asoc ia con el uso de tratamiento ami­
metaboli to adyuvante. supone un riesgo significativo porque 
drena transconjuntivalmcnte y cs. por lo tunto. más probable que 
origine una vfa para la entrada de bacterias dentro del ojo. Todos 
los pacientes con estas ampollas deben ser controlados por la 
posibilidad de infección tardía. y se les debe recomendar encare­
cidamente que infoffilcn inmedialamentc si presentan un ojo rojo 
o con secreción, o visión borrosa. Los procedi miemos quc pue­
den traumatizar la ampolla. como el ajuste de las lentes de con­
tacto o la gonioscopia, deben evitarse si es posible. Otros facto­
res de riesgo son los procedimientos de drenaje de espesor 
completo (p. ej .. tcrmocsclerostomía de Scheie). localización 
inferior de la ampolla de filtración y empleo inadecuado inter­
mitente o prolongado de antibióticos tópicos después del perio­
do postopcratorio. 

uBlebitis" 

La «blebitis» es la infección de la ampolla sin afcctación del vítreo. 

l. La presenta ción es con síntomas leves como malestar y 
enrojecimiento. que habi tualme nte han existido durante 
varios días. 

2. Signos 
• Una ampoll a blanquecina y lechosa que parece conte l1l!r 

material inflamatorio (Fig. 9.170). 

Fie· 9.170 
«Blebitis» después de trabeculectomía caracterizada por una 
ampolla de drenaje blanca con inyección conjuntival alrededor, 

• No suele existi r uveítis anterior (ampulitis en estadio 1) o 
está presente (blcbitis en estadio 2). 

• El reOejo rojo es normal. 
l. El tratamiento supone el empleo de nuoroquinolonas tópi­

cas como para la queratitis bacteriana (~'er Capítulo 5). Esto 

G laucoma 

suele ser adecuado. aunque el paciente debe ser controlado de 
cerca pam detectar la presencia de signos de afeetnciÓn de l 
vítreo en ocasiones. 

Endoftalmitis asociada a la ampolla 

l. La prese nta ción es con una historia breve de empeoramien­
to rápido de la visión, dolor y enrojeci miento. 

2. Signo s 
• Ampolla bl:lnca y lechosa. 
• Uvcítis anterior grave que se puede asociar con hipopión 

(Fig. 9 .171). 
• Vitritis y afectación del ojo rojo. 

Fie·9.171 
Endofta lmitis con hipopión después de trabeculectom(¡ . 

l. El tratamiento consiste en toma de muestra vítrea y anti­
bióticos intravúreos (ver Capítulo 8). 

NB: Los ojos tratados con éxito siguen teniendo un r iesgo 
de infección recurrente . 

• Cirugía filtrante 
no penetrante 

En la cirugfa fi ltrante no penetrante no se entra en la cámara 
anterior. lo que reduce la incidenciu de exceso de filtración POSt­
operatoria e hipotonfa . Sin embargo, en general. la reducción de 
la pro es infe rior a la que se consigue mediante trabeculectomfa: 
por lo tanto , la filtración convencional todavía es e l procedi­
miento de elección cuando la PIO diuna es cercana a ID. Laciru­
gfa no penetrante consiste en diseñar dos colgajos ese lera les 
lallÚnares y resecar el colgajo profundo. dejando detrás una fi na 
membranu consistente en trabéculolmembrana de Descemet a 
través de la cual difunde el humor acuoso desde la cámura ante­
rior hacia el espucio subconjuntival. u>s dos procedimientos que 
se emplean actualmente son : (a) esclerectomía profllllda, en la 
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que sue le ocurrir la fo rmación de una ampolla. y (b) d~CQ('mw­
los/ol/lÍa . en la quc cs infrecuente la formación de In ampolla. 

Esclerectomía profunda 

l. Se prcp.'lrJ. un colgajoconjum ival de base en el fondo de saco. 
2. Se diS(,'Ca un colgajo esd eral superlicial de espesor p:u-cial en 

la córnea sana. 
3. Se diseca un ~egundo colgajo escleral más profundo de espe­

sor parcia l de aproximadamente 4 mm hacia el canal de Sch­
lemm y se rescca. 

4. Se puede colocar un d ispos itivo de drenaj e de implame de 
colágeno bajo el colgajo esclernl superficial. 

5. El colgajo superlic ial se aprox ima suavemente y se cierra la 
incisión conjuntivaL 

Viscocanalostomía 

1. Se prepara un colgajo eonjuntival de base cn el fondo de saco. 
2. Se diseca un colgajo supcrlicia l de espesor parcial hastil apro­

ximadamente una tercera parte del espesor escleral. 
3. Se disec:¡ un segundo colgajo e~lera l más profundo para per­

mitir el acceso ul cunal de Schlemm. 
4. Se inyecta una sustancia viscoclástiea de altu viseos idnd en el 

canal de Schlemm con una cánula especial. 
5. Se crea una «ventana» en la membrana de Desce met por 

disección suuve del colgajo profundo por de lante de l c:m:JI de 
Schlemm y luego se reseca. 

6 . El colgajo escle ra l superfi c iu l se sutu ra fu e rte mente p:lra 
minimizar e l !lujo de líquido subconj untival y la formnci6n de 
la ampolln . 

7 . Se inyecta una sustancia viscoclástica en e l área de lu eM:lcro­
lomía. 

S. Se cierra la conjuntiva. 

e Antimetabolitos adjuntos 

Eltmtamiento adjunto con antimctabolitos inhibe la respuc:.tu de 
curuc ión nonnal que pUl,-<!e impedir el éxito de la cirugía de Iit­
trac ión. Si n embargo. debe em plearse con precaución debido al 
carác ter de gravedad de las posibles complicacio nes. y esta 
fonn a de trntamiento s610 debe plnmearse cuando cxi~ten facto ­
res de riesgo conocidos de fa ll o de lu trabecu lectom ía. 

Indicaciones 

l. Factores de alto riesgo 
• G laucoma ncovascu lar. 
• Trabeculectornía previa o di sposit ivos de drenaje artificia­

les que han fra casado. 
• Algunos glaucomas secundarios (p. ej .. inflamatorio. rece­

s ión del ángulo postraumática y :.índrome endote lial irido­
come:.I). 

• In tlanlllc ión conjuntival cic:lI rizante c r6nica. 
2. Factores de riesgo intermedio 

• Pactcntes tratados con medicamentos antig laucoma tópicos 
(particulannente simpmicom iméticos) dut'lltl lC más de 3 años. 

• Cirugía conj untival previu. 
• Procedimiento combinado p¡lra glaucoma y cmarata. 

l. Factores de bajo riesgo 
• Pac ientes de raza negra. 
• Pac ientes mcnorc~ de 40 años de edad. 

NB: En el glaucoma no complicado el empleo de dosis bajas 

de antimetabolitos puede mejorar el contro l a largo plazo de 

la PID. pero este beneficio debe contrastarse con las posibles 

complicaciones como defectos epiteliales comeales. hipotonia 

crónica y fuga de la ampolla de inicio tardio. 

Precauciones generales 

• El tratamiento con antimct:lbol itos debe emplearse con gran 
prudenci a cuando la conjuntiva se ha resecado o donde In 
pOblación de células lIl:ldrc límbicas está d isminuida (p. cj .. 
quemaduras por álcalis. pcnfi goide ocular). 

• El lugar de li ltración nunca debe estar s ituado inreriormente 
por e l riesgo aumcntado de infecció n intraocu lar ta rdía. 

• Los anti mctabol itos no deben erurar en contacto con los extre­
mos de las incisiones conjuntiva les o con e l endotelio comeal . 

• La cápsula dc Tcnon y la conju nt iva deben suturarse en dos 
cupas_ empicando una lIguja de 'iCcción redonda. 

• Se dcbe av isar a los pllc ien tes sobre las complicaciones tar­
día~ potenciales. en particular la e lcvada incidencia de fo rma· 
ción de ampolla qu ís ti ctl. Tambié n deben saber que la cirugía 
adiciona l puede ser necesaria cn caso de hipolo nía tardía. 
Debi do al rie sgo de endofta lmitis tardía rc lacionada con la 
ampol!:l. se les deben explicll r los riesgos asociados con el uso 
de lenles de contacto, nadar en una piseinu pública y e l pel igro 
de usar gOtas contaminadas. 

5-fluorouracilo 

El 5-flu orou racilo (S-FU) inh ibe la síntesis de DNA y es activo 
en la fase «S» (f:¡se de síntesis) de l ciclo celular. Se inhibe la pro­
lifemción fibroblástica. pero la ildhesión fibroblástiea y la migra. 
ción no están afectadas. La técnica es la s iguiente: 

l . Di secar un colg .. jo conjuntivul, 
2. Empap:lr lIna esponja de celulosa que mide 4.5 X 4.5 mm en 

una so lución de 50 mg/ml dc 5-FU. 
3. Colocar la esponja bajo el colgajo d isecado de la ctípsula de 

Tcnon en el lugar de fi ltración. llsegUrándose de que los extre­
mos de la incisión conj untival no quedan expuestos al fármaco. 

4. Después de 5 minutos re tirar lu esponja. 
5. Irrigar completamente con una solución salina fis io lógica el 

espacio entre la conjuntiva y la epiesclera. 
ó. Completar la trabcculcctomía. 

Mitomicino e 
La mitomicina e (MM C) es un agente a lqui lante más q ue un 
antimetabo li lO que inhi be se lect ivamcnte la repli cación del 



DNA. la mitosis y la síntesis de proteínas. El fármaco inhibe la 
proliferación de fibrob lastos. suprime el crecimiento vascu lar. y 
se ha demostrado que in vitro es más potente que e l S-FU . La 
concentración ópti ma y el tiempo de ex posición no se conocen 
y varían entre 0.2-0,5 mglml y 1-5 mi nutos. En general , un ries­
go bajo o intermed io ind ica el uso de una conce1llració n baja 
(0,2 mglml). mientras que un riesgo alto implica la necesidad de 
una concentración más alta (0.4-0,5 mglml), Concentraciones más 
altas y tiempos de exposiúón más pro longados están asoc iados 
con una incidencia aumentada de complicaciones, La técnica de 
aplicación es la misma que para el S-FU. y hay que tener mucho 
cuidado para evitar la contaminación de la c:ímara anterior. 

• Dispositivos de drenaje 
artificiales 

Los dispositivos de drenaje arti fic iales son ingenios plásticos que 
crean una co municación entre la cámara anterior y e l espacio 
bajo la cápsula de 1'enon. Todas estos di spositi vos consisten en 
un tubo unido a un cx plante epiescieral posterior. Algunos con­
tienen un a válvul a sensible a la presi ón para la restr icción dcl 
fiujo del humor acuoso. Dcbido a que hay muchas compl icacio­
nes postoperalOrias asoc iadas con este ti po de cirugía. las deri­
vaciones de drenaje deben ser colocadas sólo por cirujanos 
ampliamente entrenados en su práctica. 

Indicaciones 

• Gl aucoma incontrolado a pesar de una trabccu leclomía previa 
con tratamiento antimetabol ito adyuvante. 

• Glaucoma secundario en el que la trabcculeclomía de ruli na. 
con o s in ant imetaboli tos adyuvantes, es improbable que tenga 
éxito. Los ejemplos ineluyen glaucoma neovascu lar, anir idia y 
glaucoma des pués de disrupeión tra um ál ica de l segme nto 
anterior. 

• Cicatrización conj unt iva l grave en la que la di sección de la 
conjuntiva sería difícil. 

• Algunos glaucomas congénitos en los que los proccdimien tos 
convencionales han fracasado (es dec ir. gon iotomía. trabccu­
lotomía y trabcculeclOmía). 

Tipos de implante 

La mayoría de los implantes lJ lilizados actualmente son Molteno 
(Fig. 9.172). Baerveldt. Krupin y Ahmed. Se basan en un di scño 
descrito ori ginalmente por Molteno. que incorpora un explante 
esc1eral para favorece r la formaei6n de una ampoll a funcionan­
te . Un tubo abierto. uno de cuyos extremos cstá si tu ado en la 
cámara anterior. drena el humor acuoso cn un área de encapsula­
ei6n alrededor del expl ante locali zado 10- 12 mm por delrás del 
li mbo. La reducci6n de la PIO se debe al /lujo pasivo dcpendien­
te de la presión del humor acuoso a través de la pared capsular. 
La magnitud de la reducción de la presión dcpende de la resis­
tencia al fiujo del humor acuoso (cuanto más grut:sa es la cápsu-

Glaucoma 

Fig.9.172 
Implante de Mo lteno. 

la mayor es la PIO) y de la superfic ie tOlal del área de encapsu la­
ci6n (cuanto mayor es la superficie menor es la PIO). 

Complicaciones 

l. El drenaje excesivo puede ocurr ir como res ul tado de la 
existencia de fugas alrededor o debajo del tubo y da lugar a 
una c¡Ímara anterior poco profunda (Fig. 9.173) . La fu ga más 
all á del tubo se puede minimizar mediante el empleo de sutu· 
ras liberables o solubles para ocluir clt ubo durante el período 
postoperatorio inmediato. 

Fig.9.113 
Cámara anterior plana secundaria a exceso de drenaje por una 
derivaci6n artificial. (Corte,;. de J. S.lman.) 

2. Descompensación corne al secundaria a contacto cndote­
líal por un tubo mal colocado. 

3. Puede aparecer catarata si el ex tremo dc1 lubo loca el crista­
lino. 

4, La retracción del tubo de la cámara anterior es poco frc­
cuente. pero puede suceder si el tubo se ha dejado demasiado 
corto. 
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5. La erosión de l tubo a través de la conjuntiva (Fig. 9.174) se 
puede evitnrcolocando un colgajo cscleral de donante entre el 
tubo y la cápsula de Tenon. 

Fi,. 9.1704 
Erosi6n de un tubo de drenaje a través de la conjuntiva. 
(Cortes~ ele J. ~Imon .) 

6. El fa llo de drenaje puede producirse como consecuencia 
del bloqueo del extremo del tubo por humor vítreo. sangre o 
tej ido del iris. 

7. Se han descrito casos de diplopía debido a desequilibrio 
muscular. especialmente si la plataforma pasa por debajo de 
un músculo o si se ha empleado un dispositivo con una gran 
zona de drenaje. 

8. La encapsuladón de la ampolla sobre la plataforma (Fig. 
9.1 75) puede dar lugar a drenaje insuficiente. Esto ocurre en 
aproxi madamente e l 10% de los casos y es la complicación 
tardía más significativa. 

9. Endoftalmitis tardla. 

Fi,. 9.175 
Encapsulacl6n de la ampolla sobre la plataforma. 
(Cortel l¡ de J. Sll rnon.) 

Resultados 

Dependen del tipo de glaucoma. Se consigue una PIO inferior a 
21 mmHg en el 50-70% de los casos, pero la medicación tópica 
suele ser precisa para mantener la PIO a ese nivel. En menos del 
33% de los caSOS se consigue un control adecuado de la PIO sin 
tra tamiento médico adicional. La tasa de éxito a largo plazo en 
el glaucoma neovascular es part icularmente decepcionante 
debido a enfermedad retiniana progresiva con pérdida de visión 
y desarrollo tardío de pt isis bulbi. La mitomicina e adyuvante 
puede au mentar la tasa de éxito de la cirugía de los dispositivos 
de drenaje. 
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Introd ucción 

Clasificación 

La. uveít is, según una defi nición est ricta, es una infl amación del 
tracto uvca!. Sin e mbargo. el término se emplea actu almente 
para describi r muchas formas de inflamación intraocul ar que 
pueden afectar no só lo a la úvea sino también a estru cturas 
adyat:entes. Las uveít is se pueden clas ifi car desde un pu nto de 
vis ta: (a) anatómico. (b) clínico y (e) eriológico. 

Clasificación anatómica (Fig. 10. 1) 

l. La uveítís anterior se puede subd ividi r en : 
a. lritü , en la que la inflamuci6n afecla predominantemente 

al iris. 
h. lridociclitis. en la que están afectados por igual el iris y la 

parte antc ri or del cuerpo ci liar (pars plicata). 
2. La uveítis intermedia se caracteriza por la afectación pre­

dominantemente de la parte posterior del cuerpo ciliar (pars 
plana) . la periferi a extrema de la reti na y la coroides subya­
ecnte. 

3. La uveítis posterior se caracteri za por la inflamaci6n dc la 
coroides y la re lina si tuadas por detrás de la base de l humor 
vít reo. 

4. La pa n uveítis se caracteriza por la afcctac i6n de todo el 
tracto uveal. 

Intermedia 

Fig.10.1 
Clasificación anatómica de la uvertis. 

NR: La uveítis anterior es el tipo más frecuente. seguido 
por la intermedia. posterior y panuveítis. 

Clasificación clínico 

Seg ún e l modo de in icio y la duración, la uveíti s puede ser 
aguda o cr6nica. 

l. La uveítis aguda suele tener un inicio si ntomático brusco y 
persistc durante 3 meses. Si la infla maci6n reaparece después 
del ataque inicial se denomina aguda reeurrcnte. 

2. La uveítis crónica persiste durante más de 3 meses. Su inicio 
es frec uc:ntemelllc insidioso y puede ser asirllomático. aunque 
a veces pueden ocurrir exacerbaciones agudas o subagudas. 

Clasificación etiológico 

LH uveít is exógena está causada por les iones extcrnas a lH iÍvea 
o por la invasión de mi croorganismos (u otros agentes) dc:sde 
fuera. La uveíli s endógena está causada por microorganismos (u 
otros agentes) desde el interior dc l paciente . Los principales 
ti pos son los sigu ientes: 

l. Asociada a una enfermedad sistémica (p. ej .. sarcoidosis). 
2. Infecciones por bacterias (p. ej .. tuberculosis). hongos (p. ej., 

candidiasis) y virus (p. ej ., herpes zoster). 
3. Infestacione s por protozoos (p. ej .. toxoplasmosis) o nema­

todos (p. ej .. toxocariasis). 
4. Las entidades con uveítis especifica idiopátíca son un 

gru po de trastornos no relacionados y no asociados con una 
enfermedad sistém ica de base pero con características espe­
ciales propias que requ ieren una descri pci6n indcpendien te 
(p. ej ., síndrome de la uvefti s de Fuchs). 

5. Las ent idades con uveítis inespecifica idiopática quc 
no encajan en ningu na de las categorías antcriores suponen 
alrededor del 25% de los casos. 

Signos clínicos 

Uveítis anterior 

Síntomas 

l. La uveitis anterior agud a se caracteriza po r fo tofob ia. 
dolor. cnrojeeimiento, disminución de la visión y lagri meo. 

2. La uveítis anterior crónica puede ser asintomática o pro­
vocar un levc enrojecimiento y la percepeión de objetos 110-
tantes (moscas volantes). 

Signos 

l. La inye cción circuncorneal (ciliar) cn la uveítis Hnterior 
tiene un tinte violáceo (Fig. 10.2). 

2. Los precipitados corneales (pe) son depósitos celu lares 
sobre el endotcl io cornea!. Sus cllracterísticas y distribución 
puedcn dar datos import antes acerca del tipo probable de 
uveít is. Los pe suelcn formarse en las zonas media e inferior 
de la córnea. debido a las corricntes de convección en la 
cámara anterior. Si n cmbargo, cn el síndrome de la uveít is de 
Fuchs cstán dispersos por el endotelio. 
a, El espolroreado endotelial por varios cientos de peq ueñas 

cél ulas oc urre en la uveíti s anterior aguda, as í como 
durantc las exacerbaciones subagudas de la infl amaci6n 
cr6nica (Fig. 10.3). 

h. Los pe de tamaño medio se producen en la mayoría de 
los tipos de uveíti s anterior aguda y cróni ca (Fig. 10.4). 



Fig.10.2 
Inyecci6n ciliar en una uveítis anterior aguda. 

Fig.10.l 
Dep6sitos endoteliales en una uveitis anterior aguda. 

Fig.10.4 
Precipitados cornea les de tamaño medio. 

c. Los PC gral/des suelen ser de la variedad «en grasa de 
carnero» y tienen un aspecto graso y céreo, aparec iendo 
típicamente en la uveítis granulomatosa (Fig. 10.5) . 

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

d. Los PC antiguos son pig mentados (Fig. 10.6) y. si son 
grandes, presentan un aspecto de «vidrio deslus trado» 
(hiaJinizado) (Fig. 10.7). 

l . Las células son indicativas dc inflamación aguda. 

Fig, 10.6 
Precipitados corneales pigmentados viejos. 

Fig.10.7 
Precipitados corneaies viejos con aspecto de «vidrio deslustrado». 
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a. Las células de/hulllor acuoso se clasifican según el 
mí mero que se observa con un haz obl icuo de la lámpara 
de hend idura. de 3 mm de largo y I mm de ancho, con la 
máxima intensidad de la luz y aumento . 
• < 5 cél ulas = +1-. 
• 5- IOcélulas = + 1. 
· 11 -20 células=+2. 
· 2 l -50cé lulas=+3. 
• > 50 células = + 4. 
• Hi popi6n (Fig. 10.8). 

Fil. 10.8 
Hipopl6n en UN uveitis anterior aguda. 

b. Las célula.~ del hUlllor I'ftrco alllerior deben compararse 
en número con las del humor acuoso. En la iri ti s, las célu­
las del humor acuoso superan con di fere ncia a l¡¡s célul as 
del humor vítreo. 

4. La turbide z del humor acuoso es el resuilado de la dis­
persi6n de la luz (efecto Tyndall) por la pérdidll de proteínas 
al humor acuoso a través de Jo~ vasos sangu íneos dañados 
del iri s (Fig. 10 .9). En nusenciu de célu las la presencia de tur­
bidez no es ind icat iva de infla maci6n act iva y, po r ta nto. 
tampoco de tratamiento. Se esta blece un rango de turbidez 
empleando las mismas camcterísticas de 1;. lámpara de hen­
didum (ltle p.ara las células: 

Fil_ 10.9 
Turbidez densa del humor acuoso. 

• Débil: s6Iodetectablc=+ l. 
• Moderada: detalles del iris claros = + 2. 
• Marcada: dctalles del iris nebu losos = + 3. 
• Intensa con exudado fibrinoso = + 4 (Fig. 10.10). 

Fig. 10,10 
Exudado fibri noso en una uveios anterior aguda grave. 

5. Los nó dulos en el iris son un signo de innamaeión granu­
loma((¡sa. 
(l. Los l/Mulos de Koeppe.wn pequeños y están situados en 

el borde pupilar(Fig. 10 . 11 ). 

Fil. 10, 11 
N6dulos de Koeppe en una uveitis anterior granulomacosa. 

b. Los I/6dulol' de Rtlsacca son menos frecuentes y están 
loc:llizados lejos de la pupila (Fig. 10.12). 

Complicaciones 

l . Las sinequias poste riores son adhcrencias entre la cápsul a 
anterior del cristalino y el iris. que se fo nnan fáci lmente duran­
te un ataq ue de uvcítis anterior aguda y también en los ojos con 
uvcít i!<o anterior crónica moderada o grave (Fig. 10 .13). Las 
sine<luias posteriores que se extiendcn 360" alrededor del borde 
pupilar (seclusión pupilar) impiden el paso de humor acuoso 
desde la cámara posterior a la anterior, ciando lugar a un abom~ 



Fig.10.12 
Nódulo de Busacca en una uveitis anterior granulomatosa. 

Fig.10.13 
Sinequias posteriores. 

bam icnto hacia delante del iris peri férico (iris bombé) (Fig. 
10.14). Iltledc originar una elevación de la presión inlraocular 
secundaria al c ierre del ángulo de la eámam. anterior por el iris 
periférico (l'erCapíll1lo 9). Después de In desapurición de las 
sincquias posleriores puede pcnn:meccr una huella de pigmcn-
10 del iri~ en 1:1 eáp~ula unlerior del cristalino (Fig. 10.15). 

2. Otras complicaciones de la uveÍl is anterior crónica o 
recurrenle son la quemtopatía en band:l. la catara ta. el glau­
coma, el edema macul ar. la for mació n de una membrana 
ciclíliea y pti1o>is bu lbi. 

Uveítis intermedia 

1. Los sintomas son inicialmente moscas volanlcs y una pos­
tcr ior afectación de la agudeza visual causada por edema 
macular cistoide crónico. 

2. Signos. Infil tración celular dc l humor vít reo (vitr it is) con 
poctlS cé lulas e n la cámllr.\ anterior. Ausenci a de les iones 
innurnatorias focales en el fo ndo de ojo. 

l. La1o> complicaciones \ooo n edema mucuhlr e i ~ t oide, forma ­
ción de una membrana cicJhicll. clltarata y desprendimiento 
de relina por lracción. 
La U\'cílis intcnnedia se trata con delalle más adelante. 

-

Fig.10.14 
Iris bombé. 

Fig.10.15 

Uveítis 

Pigmento residual después de descomposición de sinequias 
posteriores. 

Uveítis posterior 

Síntomas 

Lo~ síntomas son moscas volan1es y afcelación de la vis ión. Un 
p:lcienlc con una lesión innamatoria periférica se queja dc ver 
moscas volantes y pucde tener t:lIl sólo unu visión míni mamen­
te borrosa . Por otro lado . una coroi dilis acli vn quc afccla a la 
fóven o al haz papilo macular causa pri nc ipalme nte pérd ida de 
visión central, y el pacienlc puede no nOl:1 r In presencia de opa­
cidades vítreas. 

Signos 

L Los s ig nos vítreos incl uyen cél ul as, turbidez. opacidades 
(Fig. 10 .16), y desprendimiento vít reo poslerior. En algunos 
casos la hia lo ides posterior está cubierla por precipitados 
innamalorios compambles a los PC. 

2. La coroiditis se camcleriza por manchas profu ndns. amari­
llentas o g ri ~áceas y con bordes bas tante bien marcados (Fig. 
10 .17). Las les ione.<¡ inactivas aparecen como áreas blancas 
bien dclin idas de a trofia COfOlTCI;nÍ¡ma con bordes pigmenta. 
dos (Fig. 10. 18). 
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Flg.10.16 
O pacidades vítreas toscas en una uvert is posterior. 

Fi,. 10. t7 
Coroiditis foca l activa. 

Fi,.10.18 
Coroiditis multifocal antigua. 

3. La retinitis da a la ret ina un aspecto blanco nebuloso. con 
oscurecimiento de los vasos reti nianos (Fig. 10. 19). La linea 
de demarcación del foco inflamatorio es indistinta, por lo <I ue 
puede ser difícil de di~cernir la separación exacla en tre la 
re tina sana y la ¡¡fectada . 

4. L¡¡ vasculitis ~ucle ,¡ fectar a las venas rctiniunas (pcri llebi ­
lis) y menos frecuentemenle a las arterias (pcrinrteritis). La 
periflebiti s activa se caracteri za por una bru mosi dad blanca 
algodonosa que rodea a la columna de sangre (Fig. 10.20). La 
afectación es segmentaria. con extensiones irregul ares por 
fuera de la pared vascular. La acumulación perivasculur de 
tejido gr'.Jnulomatoso en la perinebitis grave puede ocasionar 
la imagcn «en gotas de cera" ("er Fig. 10 .29). 

S. L1 uveítis anterior «por contigüidad» es frec uente. 

Fil,10.20 
Perifl ebit ls activa. 

Complicaciones 

Incluyen lu afectación directa de la mácula por el proceso inna· 
matorio. edema macular cisloidc. isquemia macular, formación 
de una membrana cpirrctiniana. oclusiones vasculares. neovascu-



larización coroidea. desprendimiento de rcti na y la consiguien­
te neuropatía ópti ca. 

Clasificación morfológica 

l. Focal. en la que exi ste un foco inflamatori o solitario (p. ej., 
toxoplasmosis). 

2. Multifocal. en la que existen varios focos separados (p. ej ., 
retinocoroidopatía en perdigonada). 

l. Geográfica. en la que existe una gran área de confluencia de 
la inflamación (p. ej .. retinitis por citomegalovirus). 

• Tratamiento 

Los principales objetivos del tratamiento de la uveítis son prevcnir 
las complicaciones que comprometen la visión. aliviar las moles­
tias del paciente y tratar la enfermedad de base, si es posible. Los 
tres grupos de fánnacos que se emplean actualmente en el trata­
miento de la uvcítis son (a) midriáticos. (b) cOl'ticoide:'i y (e) agen­
tes inmunosupresores sistémicos. La uveítis de etiología infeccio­
sa debe tra tarse con el agente antibacteriano o antiviral apropiado. 

Midriáticos 

Preparaciones 

l . De acción corta: 
• Tropicamida (0.5 y 1%) tiene una duración de 6 horas. 
• Ciclope ntolato (0.5 y 1%) tiene una duración de 24 horas . 
• Fenilefrina (2.5 y 10%) tiene una duración de 3 boras pero 

sin efcetos ciclopléj ieos. 
2. De acción prolongada: la atropina al 1% es el cic1opléj ieo 

y midriátieo más potente, con una duración de aceión de 
basta 2 semanas. 

Indicaciones 

l. Para proporcional" bienestar al aliviar el espasmo del 
músculo cil iar y del esfínter pupilar. generalmente con atro­
pina, aunque suele ser innecesario emplearla durante más de 
1-2 semanas. Una vez que la intlamación muestra signos de 
remiti r. se puede susti tuir por un midriático de aeción corta. 
eomo la tropicamida o el ciclopentolato. 

2, Para prevenir la form ación de sinequias posteriore s 
empleando un midriát ico de aeción corta que mantie ne la 
pupila móvil. En los casos leves de uvcítis anterior crónica el 
midri ático se puede ins tilar una vez al aeostarse para evitar 
las di fi cu ltades de acomodación durante el día. Además. la 
pupila no dcbe mantenerse constantemente dilatada porque 
las sinequias posteriores se pueden formar también cn la 
posición de dilatación. En los niños pequeños la atropiniza­
ción constante de un ojo puede inducir ambliopía. 

l. Para romper las sinequias forma d a s r e cie ntement e 
empleando midriá tieos tópicos imcnsivos (atropina, fenile-

frina) o inyecciones subconjuntivales de una combinación de 
adrenal ina, atropina y procaína. 

Corticoides 

Los cOlt icoides son la base del tratamiento. Se puedcn adminis­
trar (a) t6picamenl f1 en forma de gotas o pomada, (b) medial1!e 
inyección perioculaf (e) por inyección intravírrea o (d) sistémi­
camente. Los cortico ides, por cualquier vía, deben empezar a 
administrarse a dos is altas. que más tarde se reducen progresi­
vamente. cuando la inflamación está bajo control. 

Administración tópica 

Los corticoides tópicos son úti les sólo para la uveítis anterior por­
que no alcanzan valores terapéut icos en los tej idos situados por 
detrás del cristalino. Los eorticoides potentes como dexametaso­
na, betametasona y prednisolona son preferibles a las preparacio­
nes más débiles como fluorometolona. Una solución atraviesa la 
córnea mejor que una suspensión o una pomada. Si n cmbargo. la 
pomada puede instil arse al acostarse. La frecuencia de instilación 
de las gotas depende de la gravedad de la inflamación y puede 
variar de una gota cada 5 minutos a una gola cada 2 días. 

l. El tratamiento de la uveitis anterior aguda es relativa­
mente senci llo y depende de la gravedad de la inflamación. La 
admini stración es inicialmente muy frecuente (p. ej., eada 15 
minu tos) durante algunas horas y después puede reducirse 
gradualmente a cada 6 horas pasados algunos días. Cuando la 
infl amación está bien controlada, se puede reducir la frecuen­
cia a una gota por semana y a menudo se interrumpe al cabo 
de 5-6 semanas. El activador del plasminógeno tisular (1 2,5 )1g 
en 0.1 mI) inyectado en la cámara anterior (intracameral) con 
una aguja de calibre 25 puede di sol ver el exudado fibrinoso y 
evitar el glaucoma posterior por bloqueo pupilar. 

2. El tratamiento de la uveítis anterior crónica es más 
difícil porque la infla mación puede durar meses o inclu so 
años. Las reagudizaciones con +4 células en el humor acuo­
so se tratan inicialmente con insti laciones de la misma forma 
que la uveítís anterior aguda. Si la infl amac ión se controla 
con menos de + 1 cél ula en el humor acuoso. la tasa de insti­
laci ón puede reducirse gradualmente a una gota por mes 
hasta su suspensión. 

NB: Después de inte rrumpi r el tratamiento, e l paciente 
debe reexplorarse al cabo de algunos días para asegurarse 
de que la uveít is no ha recidivado. 

3. Complicaciones 
a. Glaucoma en personas susceptibles (!'er Capitu lo 9). 
b. Catarata, que puede ser provocada por la administración 

decorticoides de fonna sistémica y, menos frecuentemen­
te. tópica. El riesgo aumenta con la dosis y la duración del 
tratamiento. 

283 
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c. Las complicaciones corlleales . que son infrecuentes 
incluyen la infección ~ecundaria por bacterias y hongos. 
la reagudizlIción de 111 queratitis por virus del herpes ~i m­

pie y 11I necrosis corne~tI. que puede ser favorecida por la 
inhibición de la srntesis de co lágeno. 

d. Efectos secundarios .~i,\,témjcos, que pueden ser provoca­
dos después de la adm ini stración prolongada. especial ­
mente en niños. 

Inyecciones perioculores 

1. Ventajas sobre la administración tópica 
• Son capaces de a lcanzar una concentrac ión terapéutica 

detrás del cristalino. 
• Los fármacos que ~ó!o son hidrosolub les e incapaces de 

atravesar la córnea cuando se admin istran tópicnmente. 
pueden emrar en el ojo a través de la esc lerótica cuando se 
administran mediante inyección pcriocul ar. 

• Se puede conseguir un efecto prolongado si se emplell una 
preparación derot como triamcinolona acetónido o aceta­
to de metilprednisolona. 

2. Indicaciones 
• Uvcít is anterior aguda grdve. especialmente en pacientes 

con espondili t is anquilosllllte con un exudado fibrinoso 
marcado en la cámara antcrior o hipopión (ver Fig. 10.8). 

• Como adjunto al tralUm ientu tópico o sistémico en los 
casos resistentes de uvcfti s anterior crónica. 

• Uveíti s imermedi n. 
• Mal cumplimiento del paciente de la medicación tópi ca o 

sistémica. 
• En el momento de la cirugía en los ojos con uveítis. 

J. Anestesia conjuntival 
a. Se instila un anestésico tópico como ametocaína a inter­

valos de I minmo durante 5 minutos. 
b. Se coloca una pequeña torunda de algodón empap<lda en 

lidocaín ll cn el saco conj unti val en el lugar de la inyección 
y se deja allí durante 5 minutos. 

4. Inyección bajo la cápsula de Tenon anterior 
a. Cargar 1 mi de corticoide en una jeringa de 2 mi y susti ­

tuir la aguja por otra de cal ibre 25 de 10 mm. 
b. Pedir al paciente que mire hacia otro sitio tejos del lugar 

de la inyección: generalmente hacia arriba. 
c. Con unas pinzas sin dientes. coger y estirar de la conjun­

tiva y la cápsula de Tenon. 
d. Con el bisel sepamdo de l globo ocular. pasar la t1guja a 

través de la conjuntiva y la cápsula de Tenon en el punto 
donde se encuentra la pinza. 

e. Inyectar lentamente 0.5 mi de corticoide. 
5. Inyección bajo la cápsula deTenon posterior 

11. Cargar 1.5 mI de cort icoide en una jeringa de 2 mi y susti ­
luir la aguja por Olra de calibre 25 de 16 mm. 

b. Pcdir al p.1cienlc que mire hacia otro si tio lejos del lugar 
de la inyección: suele ser el cundranle nasal inferior cuan­
do la inyección se aplica en In zona tempoml superior. 

c. Penetrar en la cOl~un t i va bulb.'u con la punta de la agujll. 
con la parte superior del bisel hacia el globo oculm. lige­
ramente sobre el tado del globo ocular del fondo de SOlCO 
(Fig. 10.2 1). 

Fig.10.1' 
Inyección de corticoides en el espacio posterior bajo la d psuta 
de Tenon. (Cof'lesi3 deV.Tanroer.) 

d. Insertar lentame nte la aguja por detrás. siguiendo el con­
torno del globo ocular y manteniéndola lo más cerca posi­
ble del mis mo. Para no perforar el globo accidentalmente 
hacer movimi entos ~lmplios de lado a lado a medida que 
se inserta la aguju y observar e l limbo: ¡el movi miento del 
limbo indica que se ha tocado la esclerótica! 

e. Cuando la aguja ha avanu ldo hasta el centro y no se puede 
insertar más allá. retirar el é mbolo ligerame nte y. si no 
entra sangre en 1:l jeringa. inyectar I mI. Si la nguja está 
demasiado lejo!> del globo ocular. no te ndrá lugar una 
absorción transcscleral adecuada 

NH: Un método alternativo consiste en hacer una inci­
sión en la conjuntiva y la cápsula de Tenon. y realizar la inyec­
ción con una cánula roma en el espacio bajo la cápsula de 
Tenon o lagrimal. 

Inyección intravrtrea 

UI inyl."Cción intrav[trea del cor1 icoide triamcinolona acetónido 
(2 mg en 0.05 mi) está siendo evaluada actualmente. Se ha em­
pleado con éxito en el edema macular cistoide crónico por uvcftis 
resistente. 

Tratamiento sistémico 

l. Preparaciones 
a. La prednisolona 5 mg es 111 principal preparación oral. Las 

tabletas con cobertu ra entérica se pueden administrar a 
paeient(!S con enfermedad ulccrosa péplica. 

b. Las ¡"yecC;Q1it!$ de hormona adrcnOCOr1icotropa (ACTH) 
se pueden emplear en los pl¡cientes que no toleran los cor­
ticoides orales. 



2. Indicaciones 
• Uveú is anterior intra table que no ha respondido al tratamien­

to t6pico y a las inyecciones bajo lacápsulade Tenon anterior. 
• Uveílis intermedia que no ha respondido a las inye(;(; ion(;s 

bajo la cápsula de Tenon posterior. 
• Algunos ti pos de uveítis posterior o panuvcítis. especial­

mente con afectaci6 n hilateral grave. 
l . Normas generales de administración 

• Empezar con una dosis alta y después reducir la. 
• Una dosis inicial razonable de predni solona es I mg/kg de 

peso corporal al d ía en una dosis única por la mañana. 
• Una vez que la inn amac i6n se ha contro lado, reducir la 

dosis gradual mente a lo largo de vari as semanas . 
• Si se administran corticoides durante menos de 2 semanas 

no hay necesidad de reducción gradual de la dosis. 
4, Los efectos secundarios depe nden de la duración de la 

administración. 
a. El tratamiento a corto plazo puede causar di spepsia. cam­

bios mentales, desequil ibrio electrolítico. necrosis asépti ­
(;a de la (;abcza fe moral y. muy raramente. coma hiperglu­
cémico hiperosmolar no cctósiw. 

b. El tratamiento a largo plazo puede causar un estado cu­
shingoide (ve r Capítulo 20). osteoporosis. limi ta(;i6n del 
(; reci miento en niños. reactivación de infecciones como 
tubercu losis (TB). catarata. y aumento de la gravedad de 
enfe rmedades previas como diabetes y miopatía. 

Agentes inmunosupresores 

Los agentes inmunosupresores que se emplean en el tratamien­
to de la uveítis son: (a) alltimetaholitos (ci totó:dcos) y (b) inhi­
bidores de las células T. 

Indicaciones 

l. Uveítis que compromete la visión. que suele ser bilate­
ral. no infecciosa. reversible y que no ha respondido a un tra­
tamiento adecuado con corticoides. 

2. Tratamiento para reducir 105 co rticoides en pacientes 
con efectos secundarios intolerables por los corticoides sisté­
micos . Cuando un paciente empieza el tratam iento con un 
fármaco inmunosupresor y se alcanza la dosis adecuada. el 
tratamiento debe mantenerse dumnte 6-24 meses, con reduc­
ción posterior gradual de la dosis e interrupción de la admi­
nistraci6n durante los sigui entes 3- 12 meses. Si n embargo. 
algunos pacientes puede n precisar un tratamiento a largo 
pl azo para controlar la actividad de la enfermedad . 

Antimetabolitos 

l. Azatioprina 
a. Indicaciones : pri nci pal mente enfe rmedad de Beh~e t . 

b. La dosis es 1-3 mg/kg al d ía (comprimido de 50 mg) 
admini strada una vez al día o en vari as dosis. 

c. Los efectos secundarios son supresión de la médula ósea. 
malestar gastrointestinal y hepatotoxicidad. 

d. La monitorización consiste en realizar un hemograma 
completo cada 4-6 semanas y pruebas de funci6n hepática 
cada 12 semanas. 

Uveítis 

2. Metotrexato 
a. Las indicaciones incluyen diversas uvcílides (;r6ni cas no 

infecciosas que no responden al tratamiento convencional 
con corticoides. 

b. La dosis es 7,5-25 mg en una dosis única cada semana. 
c. Los efectos seculldarios son supresión de la médula ósea, 

hepatotox icidad y neu mon it is. que son graves pero rara­
mente se producen m n la administración de dosis bajas. Los 
efectos secundarios más frecuentes son gastro intestinales. 

d. La monitorizaciólI consiste e n realiza r un hemograma 
completo y pruebas de fu nción hepática cada 1-2 meses. 

l. Mofe til micofenolato 
a. Las indicaciones todavía no están establecidas, pero el 

mofeti l micofe nolato puede resu ltar una alternativa úti l a 
otros antimctabol itos. 

b. La dosis es I g cada 12 horas. 
c. Los efecto.f secundarios son malestar gastroi ntestinal y 

supresión de la médula 6sea. 
d. La monitorización consiste e n rea li zar un he mograma 

completo inicialmente cada semana durante 4 semanas y 
después con menos frecuencia. 

Inhibidores de las células T 

l . Ciclosporina 
a. UtS indicaciones incluyen enfermedad de Beh~et. uveft is 

intermedia. síndrome de Vogt-Koyanagi- Harada. reti no­
coroidopatía en perdi gonada. oftalmit is simpática y vas­
(;ul iti s retiniana. 

b. La dosis es habitualmente 2-5 mg/kg al d ía di vid idos en 
dos dosis. 

c. Los efectos secundarios son hipertcnsión. nefrOloxicidad. 
hirsutismo, hepatotoxicidad e hiperplasia gingival. 

d. La monitorización consiste en tomar la tensión arteri al y 
reali zar un hemograma compl eto y pruebas de funci6n 
hepática y renal cada 6 semanas. 

2. Tacrolimús (FK 506) 
a. Las indicaciones todavía no están estableci das. Actual­

mente este fármaco se está uti lizando como una alternat i­
va a la ciclosporina en los casos resistentes o en pacientes 
que presentan efectos secundarios inaceptables. 

b. La dosis es 0,05-0,15 mglkg cada día. 
c. Los efectos secundarios son nefrotoxicidad. malestar gas­

trointestinal , hiperglucemia y problemas neurológicos. 
d. La monitorización consiste en tomar la tensión arterial y 

realizar una glucemia y pruebas de fu nción renal. inicial ­
mente cada semana y después con menos frecuencia. 

• Uveítis en las 
espondiloartropatías 

Espondilitis anquilosante 

La espondili tis anquilosante (EA) afecta principal mente a las 
arti (;ulac iones sacroilíacas y al esqueleto axia l. Aproximada-
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mente el 90% de los pacientes son posi tivos para el HLA-I3 27 Y 
en algunos casos se asocia a enfermedad inflamatoria intestinal 
(artritis enteropática) (ver Capítulo 20). 

En el 30% de los pacientes con EA existe uveítis anterior 
aguda; por el contrario. el 30% de los hombres con iri tis aguda 
tendrán EA . Aunque ambos oj os muy pocas veces se afectan 
simultáneamente, con frec uencia cada uno de ellos se afecta en 
momenlOS dife rentes. En los casos graves puede haber un' exuda­
do fibrinoso en la d mara anterior. No hay correlación enlre la gra­
vedad y la actividad de la afectación ocular y articular. Aunque hay 
un alto riesgo de que la uveítis repita en uno u otro ojo. el pronós­
tico visual a largo plazo es bueno y las complicaciones que com­
prometen la visión son raras. En unos pocos pacientes con muchos 
ataques recurrentes la inflamación se puede volver crónica. 

Síndrome de Reiter 

El síndrome de Reiter se defi ne como un episodio de art ritis 
periférica de más de 1 mes de duración que tiene lugar j unto con 
uretrit is o cervicit is. o ambas. Alrededor del 70% de los pacien­
tes son positivos para el HLA-B27 Y el 60% tienen sacroi leítis 
asociada (ver Capítu lo 20). 

l. La uveítis anterior aguda se presenta aproximadamente 
en el 20% de los pacientes. 

2. La conjuntivitis mucopurulenta bi lateral es la manifesta­
ción más frecuente. Suele segu ir a la uretritis al cabo dc unas 
2 semanas y precede al inicio de la art ritis. La conjunti vit is 
suele resol verse espontáneamente en 7- 10 días y no precisa 
tratamiento. Los cultivos para bacterias suelen ser negativos. 

J. La queratitis epitelial puntiforme con infilt rados subepi­
teli aJes puede ocurrir de fo rma aislada o en asociación con 
conjuntiviti s (Fig. 10.22). 

Fig.10,21 
Queratitis en un slndrome de Reiter. 

Artritis psoriásica 

La art ritis psoriásica afecta a alrededor del 7% de los pacientes 
con psoriasis y se asocia con una preva lencia au mentada de 
HLA-B27 y HLA-B 17 (l'erCapítulo 20). 

l. La uveítis anterior. que puede ser aguda o crónica. es poco 
frecuente. 

2. La conju ntivitis se presenta en algunos pacientes. 
J. La queratitis en forma de infi ltrados comeales de bordes 

aumentados se presenta en algunos pacientes con iritis aguda. 
4. El síndrome de Sjogren secundario es poco frecuente. 

• Uveítis en la artritis 
juvenil 

Artritis idiopática juvenil 

La artri tis idiopáti caj uvenil (AlJ) es una artrit is infl amatoria 
poco frec uente de al menos 6 semanas de duración y que se pro­
duce en niños antes de los 16 años de edad. Los pacientes son 
seronegativos para el factor reumatoide IgM. Según el inicio y 
la extensión de la afectació n articular durante los primeros 
6 meses. los tres tipos de presentación son los siguientes: (a) pau­
("ia rticular. (b) poliarlicular y (c) sistémico (ver Capítu lo 20). 
La principal manifestación ocular es una uveíti s anterior cróni­
ca. La uveítis no se produce en los pacientes con AIJ de inicio 
sistémico y es infrecuente en la enfermedad pol iarti cul ar. Los 
niños con mayor riesgo son los que presentan afectación pau­
ci articu lar de in icio precoz y que tambi én son positivos para 
anticuerpos antinuclearcs (ANA) y portadores de HLA-DR5. en 
quienes la incidencia de uveítis cs aproximadamente del 20%. 

NB: AIJ no es sin6nimo de artritis reumatoide juve nil. 
Esta última es el equivalente juvenil de la art rit is reumatoide 
del adulto y no se asocia con uveftis. 

Signos clínicos 

La uveítis anteri or es crónica. no granulomatosa y bilateral en el 
70% de los casos. Es poco frecuente que los pacientes con uveí­
tis inicialmente unilateral presenten afectación bilateral después 
de más de 1 año. En los que tienen uveíti s bi lateral . la gravedad 
de la inflamación suele ser simétrica. 

l. La presentación es siempre asintomática; la uveítis suele 
detectarse en un examen de rutina con lámpara de hendidura. 
Inclu so durante las reag udizaciones con +4 células en el 
humor acuoso, es raro que los pacientes se quejen. aunque 
algunos rdieren un aumento de las moscas vol antes. 

2. Signos 
• El ojo no suele estar in yectado inclu so en presencia de 

uveítis grave. 
• Los PC suelen ser de tamaño pequeño o mediano. 
• Durante las reagudizaciones tooo el endotelio comeal mues· 

1m un «espolvoreado». aunque el hipopión no se desarrolla. 
• Las sinequias posteri ores son frecuentes en ojos con uvcí­

ti s de larga duración no detectada. 



3. Pronóstico 
• Aproxi madamente en e l 10% de los casos In uvcí tis es 

leve, nunca con más de + I cél ul a en el humor aClloso. y 
persiste durallle menos de 12 meses . 

• Cercn del 15% de los pacientes t iene un ataque de uveíti s. 
que dura menos de 4 meses, con una gravedad de la i n fi a~ 

maci6n que varín de +2 a +4 célu las en el humor acuoso. 
• En el 50% de los casos la uveítis es moderada o grave y 

persiste durante más de 4 meses. 
• En el 25% de los casos la uvcítís es muy grave. dura varios 

años y responde mal altratamicnto. En este subgrupo. ocu­
rre quera topatía en banda (Fig. 10.23) en el 40% de los 
pacientes. catarat a cn el 30% (Fig. 10 .24) Y g lauco ma 
infiamatori o secundari o en el 15%. 

Fig. 10.11 
Queratopatía en banda debida a uveít is anterior crónica 
en una artritis idiopátka juvenil. 

Fig.10.24 
Queratopatfa en banda y catarata debida a uveítis anterior 
crónica en una artritis idiopática juvenil. 

Tratamiento 

Los cort icoides tópicos suelen ser efectivos: las reagudizacio!les 
requieren instilaciones mu y frec uentes . Los qu e responden 
escasamente a la medicaci6n t6pica pueden be neficia rse de 
inyecciones perioculares. El metotrexato a dosis b¡0as es útil cn 
caso de resistenci a a los corticoides. 

Uveítis 

Despistaje 

El inicio de la infiamación intraocular es invariablemente as in­
tomático. por lo que es muy importante que los niños de riesgo 
sean sometidos a un examen regul ar durante al menos 7 años 
desde el inicio de la artr itis. La frecuencia del examen con lám­
para de hendidura depende de varios factores de riesgo: 

• Inicio s istémico = no necesario. 
• Inic io poliart icular = cada 9 meses. 
• Inicio pol ian icular + ANA = cada 6 meses. 
• Inicio pauciarticular = cada 4 meses. 
• Inic io pauciarticular + ANA = cada 3 meses. 

Otros tipos de artritis juvenil y uveítis 

l . La espondilitis anquilosante juvenil es poco frecuente y 
afecta típicamente a hombres de unos 10 años de edad. Al 
contrario que la EA del adulto. los niños ti enden a presentar 
afectación nrticular periférica. pero. al igual que los adu ltos, 
algunos muestran uveítis anterior aguda recurrente. 

2. El sínd rome de Re iter juvenil es raro y siempre posdi scn­
térico. Se han descrito algunos casos de uveílÍs anterior aguda. 

3. La artritis psoriásica juveni l es infrecueme y en ocasiones 
se puede asociar con uveíti s anterior cr6n ica. 

4 . La sarcoidosis es rara en ninos y pu ede present arse con 
anropatía y uveít is anterior. 

5. El síndrome cutáneo y a rticular neurológico infantil y 
crónico y de enfermedad inflamat oria mult isistém ica 
de inicio neonatal (CINCAlNOMJD) es unaenferrnedad rara 
e idiopát ica caracterizada por unn cmpci6n cutánea. artropmía 
y afectación del sistema nervioso central. Aproximadamenteel 
50% de los niños presentan uveítis anterior recurrente. 

6. Enfermedad de Lyme (ver Capítulo 20). 

• Uveítis en la enfermedad 
inflamatoria intestinal 

Colitis ulcerosa 

La col it is ulcerosa es una enfe rmedad infiamat oria recurrente. 
idiopií tü.:a y crónica que nfecta al recto y al colon (ver Capítulo 20). 

l . La uveítis anterior aguda ocurre aproximadame nte en el 5% 
de los pacientes y los ak"l<¡ues pueden estar sincronizados con las 
exacerbaciones de la coliti s. Como era de esperar. In incidencia 
de uveít is es mayor cuando se asocia espondilitis anquilosante. 

2. Otras manife staciones. que son poco frecucntes. incluyen 
inli lt rados corneales periféricos. conjuntiviti s y papilit is. 

Enfermedad de Crohn 

La enfermedad de Crohn es unn enfermedad recurrente, idiopá· 
tiea y cr6nica que suele afectar mu y frec uentemente a la región 
ileocecal (ver Capítulo 20). 
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l. La uveít is anterior aguda ocurre aproximadamen te en el 
3% de los pacientes. 

2. Otras manifestaciones, que se encuentran en ocasiones. 
incluyen conj untivi tis . cpiescleriti s . infiltrados corneales 
periféricos y perillebit is retiniana. 

Enfermedad de Whipple 

Es un trastorno lTIulti sistémico. bacteriano y muy raro, caracte­
rizado por ma labsorci6n intestina l yesleatOlTca. 

l . La uveitis en fonna de iridoc icliti s crón ica. vit rit is y retini­
lis es rara. 

2. Otras man ifestaciones incluyen neuriti s retrobul bar y 
otros signos neurootUl micos. 

• Uveítis en la nefritis 

Nefritis tubulointersticial 

La nefritis tubulointersticial y uvcítis (NTI U) es una reacción de 
hipersensibilidad infrec uente. general mente a un fármaco corno 
un antibiótico o un agente antii nflamatori o no esteroi deo 
(A INE). Afecta más frecuente mente a mujeres y niños. La 
enfermedad renal suele preceder al inicio de la uveítis. 

l . La presentación es con s íntomas constitucionales. protei­
fluria, anemia. hipertensión e insufic iencia renal sin oliguria. 
La respuesta al tratamiento sistémi co con cort icoides es 
buena y el cuadro se resuelve en algunos meses. 

2. La uveítis anter ior, normalmente bi lateral, a menudo se 
vuelve crónica y resistente a los corticoides. Sin embargo. los 
agentes inmunosupn:sores suelen ser efectivos. 

Glomerulonefritis por IgA 

La glomerulonefritis por IgA es una enfermedad renal común en 
la que se encuentra IgA en el mesangio glomerular. 

1. La present ación suele ser en la tercera o quinta décadas de 
la vida con hematuria macroscópica recurrente que se puede 
asociar con infección del tracto respiratorio superior. 

2. Las manifestaciones oculares, que son poco frecue ntes. 
incluyen uveít is anterior. queratoconj untivi ti s y escleritis . 

• Uveítis en enfermedades 
multisistémicas 
no infecciosas 

Sarcoidosis 

La sarcoidosis es una enfermedad granulomalosa idiopática con 
manifestaciones oculares frecuentes (ver Capítulo 20). La uveí-

ti s se produce independi entemente de la actividad o la gravedad 
de 13 enfermedad sistémica, en general precediendo o dentro del 
primer año del inicio de la sarcoidosis. 

Uveítis anterior 

1. La uveítis anterior aguda afecta típicamente a pacientes con 
sarcoidosis aguda. Suele controlarse con lratamiento tópico. 

2. La uvcíti s an terior granulomatosa crónica afecta general­
mente 3 pacientes ancianos con sarcoidos is pu lmonar cróni­
ca y se caracteriza por precipitados corneales en grasa de car­
nero y nódu los en el iri s (Fig. 10.25) . La intlamaci6n grave y 
de larga evolución puede dar lugar a catarata secundaria. 
glaucoma. queratopatía en banda y edema macular cistoide. 
A menudo se precisan corlicoides perioculares o sistémicos . 

Fig.10.25 
Nódulos en el iris en una uveftis anterior granulomatosa sarco idea. 

Uveítis intermedio 

Es relati vamenle infrec uente y se caracteriza por célullls en el 
humor vítreo y opacidades «en copo de nieve» (Fig . 10.26). El 
tratamiento inicial es con corticoides bajo la cápsula de Tenon 
posterior. La sarcoidosis no produce invariablemente manifesta-

Fig. 10.26 
O pacidades «en copo de nieve) en una uveítis intermedia sarcoidea. 



ciones s i ~ t émicas. por lo que es impon:mle descanar esta posi­
bilidad en pacientes con presunta uvcfti ~ inlerm(.·dia idiopática. 

Uveítis posterior 

El segmento posterior está afectado aprox imadamente en e l 
25% de los pacientes con sarcoidosis ocular. 

l. 1...1 pe rifle bitis retiniana puede variar en su gra \"edad desde 
leve (Fig. 10.27) hasta grave (Fig. 10 .28). En ocasiones una 
pcri ncbi tis grllve puede asociarse con ex udados perivenosos 
denominados «en gOlas de cemJl (Fig. 10.29) Y oclusión de 01111 
rama de 1:1 vena re t.iniana. Aunque las lesiones agudas pueden 
resolverse espontáneamente o con corticoides sistémicos. el 
revestim iento vascu lar. una vez eSI!lblecido. suele persistir. 

Fil' '0.27 
Periflebitis sarcoidea leve. (Cortem de P Mone_) 

2. Los grallulomas coroideos son relativamente infrecuentes y 
vurían en su aspecto: 
• In fil trados mú ltiples. pequeños. de color amaril lo pálido 

(Fig . 10.30). 

Fil. ' 0.29 
«GOtaS de cera» en una periflebids sarcoldea. (Conesia 

de P.Morse.) 

Fil. 10.30 
Pequeños granulomas sarcoideos coroideos . 

Uveítis 

• Los in fil trados más gnl ndes y confluentes. con bordes 
ameboides. son menos frecuentes (Figs. 10.31 y 10.32). 

Fil' 10.31 
Infiltrados sarcoideos coroideo$ confluentes. 
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Fig.10.32 
Infiltración granulomatosa sarcoidea c:oroidea para papilar 
confluente. 

• Un granulorna eoroideo so litario grande (Fig. 10.33) es lo 
menos frecuente y se puedc confundir con un melano ma 
cOTOideo amelanótico. 

Fig.10.33 
Gran granuloma sarco ideo c:oroideo solitario. 

l. Los granulornas retinianos son relativamente infrecuentcs y 
apareccn como lesiones blancas o amarillas (Fig. 10.34) . 

4. Los granu lomas prerretiniano5. también in frecuentes. se 
loca li zan t ípi camente inferiores. po r delante del ecuador 
(signo de Landers) (Fig. 10.35). 

5. Los granulomas de la papila óptica son raros y no suelen 
afeclar a la visión (Fig. 10.36). 

6. La neovascularización re tiniana perifér ica es un hallaz­
go ocas ional (Fig . 10.37) que, en los pa(;ienlcs de raza negra, 
se puede con fundir con la re ti nopatía de células falciformes 
(ver Capítulo 14). 

NIJ: Puede aparecer papiledema, habi tualmente secunda­
rio a la afectación del sistema nervioso central. en ausencia 
de otras lesiones del ojo. 

Fig.10.34 
Múltiples granulomas sarcoideos retinianos . 

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

Tratamiento de la uveítis posterior 

Los cortieoides son la base del tratamiento. Sin embargo. el Ira­
¡amiento prolongado (;on cort icoides suele ser mal tolerado y 
requiere opciones para dismi nuir la dosis de cort icoides como 
melOlrexato a dosis bajas. que es un adju nto relativamente segu· 
ro y efccti ~'o en la enfermedad crón ica. 

Diagnóstico diferencial 

l. La uveítis intermedia pucde scr idiopática o estar asocia· 
da con cnfermedad de Lyme. esclerosis múltiple. [infoma no 
Hodgkin de células B grandes y enfermedad de Whipple. 

2. Las lesiones coroideas pequeñas también se producen en 
la coroiditis multifocal con panuveíti s. coriolTetinopatía en 
perdigonada y tuberculosis. 



Uveítis 

Fig. tO.36 
Granulomas sarcoideos que afectan a la papila óptica. (Cortesia delWilmer Eye Institute.) 

Fig.10.37 
Neovascularl~ación retin iana periférica en una sarcoidosis. 
(Corte,i. de P. Morse.) 

3. La periflebitis también ocurre en la enfermedad de Beh¡;:et, 
tuberculosis, esc lerosis múltiple, reti nit is por citomegalovi­
rus. enfermedad por arañazo de gato y enfermedad de 
Crohn. 

Enfermedad de Beh~et 

La enfermedad de Beh~e t es un trastorno idiopático que afecla 
típicamente a hombres jóvenes de las regiones orientales del 
Mediterráneo y Japón (ver Capítulo 20). Las manifestaciones 
ocu lares. con frecuencia bilaterales, se ven hasta en el 95% de 
los hombres y el 70% de las mujeres. Suelen seguir. ocasional­
mente preceder y raramcnte coincidir con el inicio de los sínto­
mas sistémicos. 

Signos clínicos 

l. La presentación es en la tercera o cuarta décadas de la vida 
con uvcítis anterior o posterior. 

2. La uveítis anterior recurrente aguda puede ser simultá­
neamente bi lateral y con frecuencia se asocia con un hipo­
pión móvil transitorio (Fig. 10.38). In icialmente responde 
bien a los corticoides tópicos pero puede convertirse en cró­
nica más adelante y dar lugar a pt isis bulhi (Fig. 10.39). 

Fig. tO.38 
H ipopión en una enfermedad de Beho;:et. (Corte.i. de B. Noble.) 

3. Puede haber una retinitis caracterizada por inliltrados reti­
nianos blancos, necróticos y superficiales durante la fase 
aguda de la enfennedad sistémica (Fig. 10.40). Las lesiones 
suelen ser transitori as y no dan lugar a cicatrización. 

4. La vasculitis retiniana puede afectar a las venas (periflebi­
lis) y a las arterias (periarteritis) y producir oclusiones vas­
cu lares e isquemia macular (Fig. 10.41). 

5. Extravasación vascular generalizada que puede ocllsionar 
edema retiniano difuso o edema de la papila óptica (Fig. 10.42). 

29t 
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Fil. 10.39 
Ptisis bulbi secundaria a uveitis anterior recurrente en una 
enfermedad de Beh~et. 

Fig. 10'''0 
Retinitis en una enfermedad de Behc;et. (CorteSía de S. Mllewskl.) 

Fig. 10 ... t 
Vasculitis retiniana oclusiva en una enfermedad de Beht;et. 

6. La exudació n retiniana m asiva aguda que afecta a las 
capas exteriores de la retina, con obliteración asociada de los 
vasos sangurncos. es rara pero grave (Fig. 10.43). 

7. La vit ritis, que puede ser grave y persistente. es uni versal. 

Tratamiento de la uveítis posterior 

La uveítis posterior se ,rala con corticoidc.s sistémicos a dosis 
altas. Desgrnci:\damcnte, la infl amac ión a menudo se vue lve 
resistente a los corticoides y precisa un Iralamicnlo alternativo 
con fárm acos corno c ic1osporilla, colchicina, azatioprina. clo-

Fig. 10 .• 2 
Edema retiniano difuso en una enfermedad de Behl;et. 
(CorteSla de B. Noble.) 

Flg.10 .• 1 
Exudaci6n retiniana masiva y obllteracl6n vascular en una 
enfermedad de Beh~et. 

rambuci lo y lcvamisol. que también son útiles para las manifes­
taciones sistémicas de la enfermedad. A pesar del tratamiento. e l 
5- 10% de los pacientes quedan ciegos. La etapa final de la afee­
Illci6n del segmento posterior se caracteriza por ¡tlrofi a 6ptica. 
atenuaci6n y cubrimiento vasculares. y cicatrización coriorreti­
niana varinblc (Fig. 10.44). 

Fig. to .•• 
Oclusi6n vascular terminal, cicatrización retiniana y atrofia 
óptica consecutiva en una enfermedad de Beh~et. 



NB: Un estudio reciente sugiere que una infusión endo­
venosa única de infliximab, un fá rmaco utif izado en la artritis 
reumatoide, es segura y muy efectiva. 

Diagnóstico diferencial 
En los pacientes con formas incompletas () atíp i ca~ de enferme­
dad de Beh~ct el diagnóstico puede resu ltar incierto porque no 
existen pruebas de laboratorio defini t ivas . Por lo tant o. es 
importante tener en cuenta los siguientes trastornos: 

l . La uveítis anterior recurrente con hipopión se puede 
asociar con espondiloartropatías. Sin embargo. esta uveítis 
no suele ser si multáneamente bi lateral. Además. el hipopión 
no es móvil porque suele asociarse con un ex udado /¡ bri no­
so. En la enfermedad de Beho;et el hipopión se desplaza con 
la gravedad cuando cambia la postura de la cabeza. 

2. Infiltrados retinianos si milares a los de la enfermedad de 
13 eh~e t se pueden vercn re tinítides virales eomo el síndrome 
de necrosi s retiniana aguda, en el que, sin embargo. los infi l­
trados pucden ser coalcscentes en ocasiones . También ex is­
ten infiltrados reti nianos múlt iples cn la retinit is multifocal 
aguda idiopática. Al contrario que la enfermedad de Behr;et, 
la evol ució n clín ica es fa vorab le. co n recu peració n de la 
visión normal en 2-4 meses. 

Uveítis 

Síndrome de Vogt-Koyanagí-Harada 

El síndrome de Vogt-Koyanagi-Harada (V- K-I·I) es una panuveítis 
granu lomatosa. bilateral e idiopática asociada con manifestaciones 
sistémicas (ver Capítulo 20). En la práctica el cuadro se puede sub­
di vidir en síndrome de Vogt-Koyanagi. caracterizado principal­
mente por mani fest aciones cutáneas y uvcítis amerior. y enfenne­
dad de Hamda. en la cual predominan los signos neuroJógieos y el 
desprendimiento retiniano exudativo. El V-K-H tiene tres fases elí­
nieas: (ll) I/vdtiy. Cb) collva{eexnóll y Ce) crónico-recurrente. 

Fases 

l. Lll fase de uveítis se desarrolla en 1-2 días de manifestacio­
nes prodrómicas. 
a. UlleÍfü anterior bilateral. generalmente granu lomatosa. 

que predomina cn el síndrome de Vogt-Koyanagi y es leve 
en la enfermedad de ¡·¡arada . 

b. Uveítis posterior bilateral. que ocu rre en la enfermedad 
de Harada y sucede de ¡a siguiente forma: 
• Edema de la papila óptica y desprendi mientos multi fo­

cales en la retina sensorial. con pequeños pliegues que 
irradian desde la máeu la (Fig. 10.45a). La fluoresceína 
muestra la presenc ia de manchas puntiformes hiper­
fluorescentes precoces a nivel del epitelio pigmen tario 
retiniano (Fig. I0.45 b). que gradualmente se agrandan 

Flg.10,45 
Desprendimientos multifocales de la retina 
sensorial en una enfermedad de Harada (ver 
texto). (CcrteSíl de S. M;tewskLJ 
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a medida que e l co lo rante se al mm:ena en el espacio 
subretiniano (Fig. lOASe). 

• Coalescencia de Jos desprendimientos mul tifocales. que da 
lugar a desprendimiento de retina exudativo (Fig. 10.46). 
que gradualmente se reduce de forma espontánea o con 
tratamiento sistémico con corticoi des. 

Fig.10,46 
Desprendimiento de retina exudativo inferior en una 
enfermedad de Harada. 

2. La fase de convalecenci a se prod uce aproximadamente 
4 semanas después del inicio de la uvcítis . 
• Numerosas cicatrices residuales. pequeñas. moteadas y atró· 

fi cas (fondo de ojo «en luz de puesta de sol») (Fig. 10.47) . 
• Se puede ver un vit íli go peri límbico (signo de Sugiura). 

especialmente en pac ientes japoneses. 

Fig.10.47 
Cicatrices coriorretinianas en una enfermedad de Harada 
(fondo de ojo «en luz de puesta de sob»). 

3. La fase crónica-recurrente se caracteri za por una uveítis 
anteri or g ranu lomatosa crónica, más grave en e l síndrome de 
Vogt-Koyanagi. que suele dar lugar a sinequ ias posteriores, 
catarata secundaria y glaucoma. 

Tratamiento 
Se dirige a acortar la duración de la enfermedad y evitar la croni· 
cidad. con sus complicaciones asociadas. Se consigue mejor con 

e l empleo precoz y agresivo de eortieo ides sistémicos. seguido de 
una reducción progresiva lenta de la dosis durante 3·6 meses. Los 
pacientes resistentes a eonicoides pueden preci sar ciclosporina. 
azadopri na o clorambucilo. El pronóstico es bueno y el 60% de 
los pacientes mantienen una agudeza visual al menos de 0.6. L'Is 
co mpli caciones infrecuentes del seg mento posterior incluyen 
neovascularización coroidea y raramente fi brosis subret iniana. 

Uveítis viral 

Herpes zoster 

El vim s de la variccla·zoster (VVZ) es un herpes virus que causa 
la varicela. permanece lalente en un gang lio sensorial primario y 
posteriormente puede reacti varse, dando lugar al herpes zoster. 
Los receptores de trasplantes de órganos inmunodeprirnidos y 
los pacientes con inmunodcficiencia por cáncer. leucemia y sida 
t ienen un mayor riesgo. En Id herpes zoster oftálmico (HZO). la 
afectación de la punta de la nariz (signo de Hutehillson). incrva· 
da por el nervio nasal externo (una ram a te rmin al del nervio 
nasociliar), significa un riesgo aumentado de uveítis (Fig. 10.48). 
Se cree que muchos de los cambios de l iri s en pacientes con afec­
tación uvcal se deben a vascul itis oclusiva isquémiea. 

Fig.10.48 
Afectación de la punta de ta nariz en un herpes zoster 
oftálmico (signo de Hutchinson). 

l . La presentación en la inmensa mayoría de los pacientes es 
con HZO, aunque puede ocurri r raramente en pacientes con 
lesiones mínimas () no cutáneas (herpes zoster sin herpes). y 
el único dato es la neuralgia en la d istribución de la primera 
d ivisión del nervio trigémino. 

2. Signos 
• La sens ibilidad cornea l puede estar di sminuida y puede 

exis tir queratiti s numul ar. 
• Los precipitados corneales suelen ser pequeños y en oca· 

siones {'en grasa de carnero". 
• La actividad de la cámara anterior suele ser leve. 
• lridoplejia y edema sectorial del iris. 
• Son frecuentes las sinr;:quias posteriores . 



l. Las complicaciones pueden producirse si la uveít is no se 
trata enérgicamente. 
a. La atrofia del irj.~ se cluactcrizfl por pérdida sectori al 

del epite lio pigmentari o del iris. debi do a vascu litis 
isquémica. y da lugar a defectos e n la transilumi nación 
(Fig. 10.49). 

Flg.1 0.49 
Defecto de trans ll umlnación debido a atrofia de la estroma 
del iris en una uveltls anterior por herpes zoster. 

h. El glal/coma seclllldario , que suele seT agudo ocurre 
aproximadam ente en el 10% de los ojos. debido a un a 
combinac ión de innamaci6n de l entra mado trabccular 
(trabccul itis) y de obstrucci ón tn,bccular por los restos 
inflamatorios. 

4. El tratamiento con corticoides tópicos debe continuarse 
durante varios meses y después se disminuye gradualmen­
te de forma esclI lon:lda. Algunos pllcientes puede n necesi­
tar un tratamiento con dosis muy bajas de forma indefi nida 
con el fin de mantene r el cont rol de 13 infla mac i6n 3 la rgo 
plazo. 

N8: Aunque el diagnóstico suele ser claro. es importante 
recordar que una uveítís grave puede suceder a un episodio 
casi inaparente de herpes zoster. El diagnóstico inicial puede 
haber pasado desapercibido perfectamente y el paciente 
puede presentar meses más tarde una uve(tis anterior uni(a­
teral flo r ida. Po r lo ta nto, es impo rtante tener en cuenta 
siempre la posibilidad de HZO y realizar lo siguiente: 
• Prueba de sensación corneal porque suele estar reducida 

después del HZo. 
• Explorar la córnea para detectar la existencia de querati­

tis numular. 
• Transiluminar el iris para detectar la existencia de atrofi a 

sectoria l. 
• Inspeccionar la linea de pelo en el cuero cabelludo para 

buscar la presencia de cicatrizaci6n postherpética y cam· 
bias pigmentarios. 

Uveitis 

Retinitis por citomegalovirus 

La rct i n i ti ~ por citomcguJovirus (C MV) es 1[1 infecci6n oc ular 
más frecuente en los pacientes con sida y en raras ocasiones 
puede ser la manifestaci6n inkial de la enfermedad (¡'erCapítu­
lo 20), Antes de la introducción de la terapia antirretroviral de 
gran actividad. la reli nitis por CM V afectaba al 30% de los 
pacientes con sida en algún momento del curso de su enfe rme­
dad . Desde 1:1 introducci6n de esta lempi:J , la incidencia de re li ­
nitis por CMV h:3 disminu ido sustancialmente. 

Signos clínicos 

l. L:3 retinitls Indolente suele empezar en la periferia y pro­
gresa lentamente. Se camt·teriza por una opacificllci6n gra­
nular leve (Fig. 10.50). 

2. Retinitis ful minant e (en orden cronol6gico) 
• Un área geográfi ca de opacifi caci6n densa. blanca y aso­

ciada con vastulitis y vitrit is leve (Fig. 10.5 1). 
• Di seminaci6n gradunl asociadncon hemorragia (Fig. 10.52). 
• Disemin ac i6n lenta pero de fo rma imparable como una 

extcnsi6n ... en llamarada» ti lo largo del curso de los vasos 

Fig.10.S1 
Retinit is por CMV fulminante precoz. 
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sangu íneos reti ni anos (Fig. 10.53) Y afectación de lu cabe­
za del nervio 6pl ico (Fig. 10.54). 

Fig.10.52 
Rednids por C MV fulminante. 

Fig.10.53 
Reunids por CMV fulminante . (Cortesla de S. Milew.ld.) 

Fig.10.5. 
Afe<tad6n de la cabeza del nervio óptico por una retinitis 
fulm inante por CMY. (Corm la de S. MiII!W!lKi.) 

• Sin trata miento lu ceguera es ~egum en varias semanas o 
algunos meses (XI r afectación retiniana extensa (Fig. 10.55). 
desprendimiento de rctinu o Hlrofía óptica consccuti va. 

Fig.10.S5 
Retinitis por CMV tenninal. 

3. La regresión d\!spués del tratamiento se caructeriza por 
menos hemorragias. menos opacificación y cambios difusos 
mróficos y pigmentarios (Fig. 10.56). 

Fig.10.56 
Retinitis por CMV inactiva. 

Tratamiento 

El desprendimiento de retina suele ser corregible con vitrecto­
mía y taponamiento con acei te de s ilicoO:I. Los siguientes fár­
macos se pueden emplear ind ividua lmente o combinados para 
tratar el CMY activo. 

l . El gancidovir sistémico se administra inicialmente por vfa 
endovenosa. 10 mglkg cada 12 horas durante 2-3 semanas 
(inducción). y luego a 5 mg/kg c:¡da 24 horas hnsta que la 
retini tis es estable. Después la dosis de mantenim iento oral 
para IOOil la vida es 300 mg diarios. El ganeiclovir es efeeti-



VD en el 80% de los pacientes. pero la mitad de ellos recaen 
posteriormente y precisan rcinducciÓn. El fánnaco comlxm a 
un riesgo alto de supres ión dc lu médu la ó1>Ca, lo que a menu ­
do obliga a suspender cl tnl tnmiento. 

2. El ganciclovir intravitreo. en forma de inyecciones o dis­
positivos de li beración re tardadn (du rac ión de la acc ión 
8 meses) (Fig. 10.57). es tan efec ti vo co rno el t ratamiento 
endovenoso . Sin embargo . no consigue proteger al otro ojo 
de la retini tis y es menos efectivo ¡XU·U Imtar las rccu rrcnc i a ~ 

en paciente:. tfl.lt<ldos previamente con ganciclovir endoveno­
so. Las inyecciones intnlvít rells también pueden elmsar com­
plicllcioncs gmves como he mormgia vítrea. dc),prcndimicn­
to de re tina y endonal mitis. 

Flg.10.S7 
Implante de ganciclovir intravitreo de liberaci6n lenta. 
(Cortesia deY.Tanner.) 

3. El foscarnet adminis trado por vfa cndovenosa. 60 mglkg 
cada 8 hOr:ls durante 2-3 semanas y luego cada 24 hora~. es 
una altcnativa al ganeiclovir. Sus efectos secundarios inclu­
yen nefrotoxicidad. trastornos electrolíticos y convu l sionc~ . 

El foscarnet también se puede admini strar intravítreo. 
4. El cidofovir admini strado por vfa endovenosa. 5 mglkg una 

vez a la semana durante 2 semanas y después cada 2 ~ema­

nas. combinado con probenecid . se puede usar cuando no 
están disponibles otros agellles. Los efectos secundarios son 
nefrolOxicidad. ncutropenia y uveít i". El c idofovi r también se 
puede administrar intrnvftreo. 

Pronóstico 

Con el tratamiento hay una respuekta inicial del 95%. pero la recaí­
da tiene lugar invariablemente en 2 semanas si se interrumpe el 
mismo. La tasa de recaída en 6 mcsc~ en los pacientes con trata­
miento de mantenimiento es del 50%. Los paciemes que muestran 
una l\.'Cuperación inmune sostenida inducida por la HAART. tern­
pia ant irretrovirnl de gran actividad con elevación del recuento de 
los CD4+ tienen más prob..'lbilidades de permanecer quicscente~ 
dur • .mte un período de tiempo más prolongado si se suspende el 
tratamiento anti-CMV Sin emb:lrgo. estos pacientes pueden prc­
sentnf inflamación del vít reo transitoria aunque grave. lo que pro-­
bablementc refleja una mejor re~pue~ta inmune anti-CMV 

Uveítís 

Otros tipos de uveítis en el sida 

En el :.ida se pueden producir los ~ i guien tes tipos de U\'cítis sin 
que existan infecciones oportllni ~ t:l), : 

l. UI microangiopatía retiniana inducida porVIH se eamcteri­
za por mú ltiples y generalmente lIs intomáticas zonas algodo­
nosa~ (Fig. 10.58) que suelen rc~()lversc espontáneamente. 

M,,",h''' 'godo"o~ en una retinopatla porVIH. (Cortesl¡ de 
S. Milewski.) 

2. 1":1 uveít is inducida por cidofovir responde bien al trata­
miento convencional con conicoides tópicos y puede que no 
indique la suspensión del fánnaco. 

J. Uveítis inducida por rifabutina en pacientes tr.llados por 
infecciones por el COml)lcjo M)'colxlCleri lf/ll (/I· i lllll . 

4. UI u"cítis por recuperación inmune cs un cmlxxmunicn­
to paradój ico de la inOamación intraocular. principalmente 
vitrit is, en pacie ntes con recuperación inmu ne inducida l}I)r 
la terapia antirre troviral de gran actividad que también tienen 
ret i n it is por CM V i nact iva . La s co mpl icac iones inc luyen 
cat arata. edema macular cistoide y gl iosis cpirrctin iana. 

5. Lo" infiltrado~ retinianos multifocales crónico~ asoci a­
dos con uveítis anterior o vitri tis son raros. La uvcítis res­
ponde bien a los corticoidc:. y la rel initis a zido vudina. El 
pronóstico visual es bueno. 

Necrosis retiniana externa progresiva 

UI necro~ i s reti niana externa progres iva (N REP) es un cundro 
espectacula r causado por una v:lr ia nte ag res iva del virus de In 
variee la-zoster y e.~ la segunda infección reti niana oportun i ~ta 

más frecucnte en el sida. 

l. Lu presentación es con una pérd ida vi:.ual rápidame nte 
progre:.iva que suele ser inicialmente uni lateral y luego pa),a 
:. ser bilateml. 

2. Signos (en orden cronológico) 
• lnfiltr:tdos re ti niunos multifocales. pro fundo :., de color 

bhlllco-amarillo y con vit ri ti~ mínima. 
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• Contluencia rápida. necrosi s re tiniana de espesor comple­
to y afec tación macular prewz (Fig. 10.59). 

Flg. 10.5 9 
Afectaci6n macular en una necrosis retiniana externa 
progresiva. (CQrt~sia d ~ S. Mitchell .) 

3. Ex ploraciones. Se puede rcalizar una prueba especílica de 
diagnóstico basada en la PCR para el DNA del virus varice­
la-zostcr en muestras de humor vítreo para confi rmar el diag· 
nóstico. 

4. El trata miento es con ganciclovir endovenoso so lo o en 
combinación con foscarnel. A pesar del tratamiento. la mayo· 
ría de los pacientes quedan ciegos de ambos ojos en algunas 
semanas como res ultado de necrosis macular o desprendi ­
miento de reti na. Además. el 50% mueren 5 meses después 
del diagnóst ico . Los resultados de la cirugía retinia na son 
decepcionantes. aunque la vi trectomía con taponamicnto con 
aceite de sil icona y la retinotomía de relajación pueden salvar 
la vis ión de deambulm:ión en algunos casos. 

Necrosis retiniana aguda 

La necrosis retiniana aguda (NRA) es una retin it is necrotizante 
rara pero devastadora que afecta típicamente a personas de cual· 
qu ier edad que por otro lado están sanas. La etiología es bifási· 
ca: causada por el virus del herpes si mple ti po 2 en los pacientes 
menores de 15 afias de edad. y por el virus de la varicela-zoster 
y el viru s del herpes simp le tipo 1 en las personas ancianas. Es 
dos veces más frecuente en hombres. 

Signos clínicos 

l . La present ación es variable. Algunos pacientes presentan 
afec tación visual grave y dolorosa dura nte a lgunos días. 
mientras que otros tienen un inicio insidioso con síntomas 
visuales leves como la prcsencia de moscas volantes. 

2. Signos (en orden cronológico) 
• La uveítis granulomatosa anterior y vitrit is (Fig . 10.60) es 

universal: si no se explora el fo ndo de ojo. el diagnóstico 
puede pasar desapercibido. 

Fig. 10.60 
Vitrlt is en una necrosis retiniana aguda . 

• Periarteritis retini ana perifé rica e in fi ltrados re tin ianos. 
pro fu ndos. rnulti focales y blanco-amarillos (Fig. 10.61). 

Fig.10.61 
Necrosis retiniana aguda precoz. 

• Las lesiones gradualmente se hacen confluentes (Fig. 10.62) 
Y se produce una necrosis retiniana de espesor completo. 

Fig.1 0.62 
Necrosis retiniana aguda avanzada. 



• El polo posterior sue le mantenerse li bre hasta tarde. La 
agudeza visual puede seguir siendo bastante buena a pesar 
de la necrosis grave de la re tina de alrededor (Fi g. 10.63). 

• Otros signos son edema de la papi la óptica, engrosamien. 
to eoroideo y hemorragias retinianas. 

Fig, 10.6] 
Necrosis retiniana aguda avanzada. 

l, Exp loraciones. Las plllebas basadas en [a PCR en humor 
acuoso y humor vítreo son muy út iles para eonfi rnlar el diag­
nóstico y determinar el villls causal. 

4, Evolución. La rednitis se resuelve en 6- 12 semanas, dejan~ 
do detrás una retina necrótiea con bordes hiperpigmentados 
(Fig. 10.64) . Sin tratamiento adecuado. e l segundo oj o se 
afecta aprox imadamente en el 65 % de [os casos, genera l­
mente al cabo de 6~ 14 se manas del primero . E[ pronóstico 
con tratamiento es reservado. con una agudeza visual final de 
6112 o mejor en e l 50% de [os casos. Las compli caciones 
incluyen desprendi miento de retina. que puede ser regmató­
geno o por tracción. neuropatía óptica isquérnica anterior y 
oclusión vascular retiniana. 

Necrosis retiniana aguda resuelta. 

Uveitis 

Tratamiento 

l. El acidovir sistémi co se da in icial mente por vía endoveno­
sa durante 14 días ( lO mglkgal día divididos en tres dosis) y 
después por vía oral durante 3 meses (800 mg cinco veces al 
día). Puede que no existan signos de mejoría hasta 5 días des­
pués de haber iniciado el tratamiento. Eltralamiento también 
reduce, pero no elimina, el riesgo de afectación del Olro ojo. 

2. El famcidovir por vía oral 500 mg cada 8 horas durante 3 me­
ses puede ser úti l en pacientes que no responden a[ aciclovir. 

l. Los corticoides s istémicos se inician algunos días des­
pués de empezar el tratamiento antivírico. 

4. La aspirina se puede usar en un esfuerzo por preven ir las 
complicaciones obstructivas vasculares. 

5. La fotocoagulaeión con láser de argón profiláctica, que crea 
una adherencia coriorreti niana en las áreas de poteneia[ for­
mación de rotura retiniana, puede ser efectiva para prevenir 
el desprendimiento de reti na si se aplica precozmente. 

6. La cirugia vitreorretiniana, incluyendo el taponamiento 
con aceite de silicona, puede tener éxito para desprendimien~ 

tos de retina complicados. 

Rubeola congénita 

La rubeola es un exantema feb ril benigno. La rubco[a congéni­
ta deriva de la trans misión transplacentaria de [ virus al felo a 
parti r de una madre infectada. generalmente durante el primer 
trimestre del embarazo. Esto puede dar lugar a in fección fetal 
crónica grave y malformaciones. El riesgo para el feto está 
estrechamente relacionudo con el estadio de la gestación en el 
momento de la infección materna. siendo más alto en las 8 pri­
meras semanas del embarazo. En orden de frec uencia, las com­
plicaciones oculares son las siguientes: 

l . La retinopatia se caracteriza por un trastorno pigmentario 
suti l (,en sal y pimienta». visual mente insignificante, que es 
más marcado en [a mácula (Fig. 10.65). Un pequeño porcen­
taje de casos puede presentar posteriormente neovasculariza­
ción coroidea. 

Fig.10.65 
Retinopada rube6nca. 
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2. La cata rata nuclear perlada puede ser uni lateral o bilate­
ra l. La cirug ía de la catarata pUcOc asociarse con una uveílis 
florida imratable. 

3. El microftalmo5 (Fig. 10.66) suele asociarse con cataratas. 
anomalías del nervio óptico y g laucoma. 

Fig. 10.66 
Microftalmos izquierdo en una rubeola. 

4. El glaucoma se desarrolla generalmente durante el período 
neonatal y puede dar lugar a buftalmos. Sin embargo. cuando se 
presell1a en un ojo microftálm ico. la presión intraocular aumen­
tada puede agrandar la córnea hasta un tamaño normal. El 
edema eorneal también es un signo impor1ante dc glaucoma. 

5. Otras complicaciones son queratopatía de la estroma, iriti s. 
atrofi a del iris y errores de refracción extremos. Pueden exis­
tir nistagmo pendu lar y estrabismo como consecuencia de las 
diversas anomalías ocul ares. 

• Uveítis parasitaria 

Retinitis por Toxoplasma 

Toxoplasma goudii es un protozoo intracelular ohl igado. El gato 
es el huésped definit ivo del parásito y otros animales, co mo e l 
ratón y el ganado. así como los humanos. son huéspedes inter­
mcd ios. El parási to ticne tres formas: (a) opOlvcistos (ooeis­
tos). que se excretan en las heces del gato. (b) bradizoílOS, que 
se enqui stan en los tejidos, y (c) laqlliZO(IOS, que son la forma 
activa pro liferante responsah le de la destrucción tis ular. La 
lOxoplasmosis es la causa más frec ueme de retiniti s infecciosa 
en personas inmunocompetentes. Aunque se cree que la mayo­
ría de los casos representan la reactivación de la infestación pre­
nala!. es probable que la rctinit is IXlr Toxopla.w/la adqu irida pos­
natal mente pueda scr más frec uente de lo que se pensaba antes. 
Los epi sodi os recurrentes suelen presentarse entre los 10 y los 
35 años de edad y tienen lugar cuando se rompen los qu istes y 
liberan centenares de taquizoítos en las células retinianas nor­
males adyacentes. LaH cicatrices a partir de las que se originan 
las recurrcneias pueden ser los restos de la infestación congéni­
ta previa o. menos frecuenleme nte. una afectación adqu irida 

remota. La retinitis activa suele asociarse con uveíti s anterior 
que puede ser granulomatosa o no granu lomatosa . Por lo tanto. 
es muy impor1antt! examinar e! fondo de ojo en todos los pacien­
tes con uvcít is antcrior. 

Signos 

1. Las lesiones curadas quiescentes son focos de atrofia y cica­
trizaciónwriorretjniana, con bordes pigmentados (Fig. 10.67). 
Suelen ser bi laterales y a menudo se descubrcn de forma 
casual. o cuando se observa que el niño tienc una afectación 
visual por alteración de la mácula (Fig. 10.68). 

Fig. 10.67 
Cicatrices corlorretinianas periféricas debidas a toxoplasmosis . 

Fig.10.68 
Cicatrizaci6n macular debida a toxoplasmosis. 

2. Retinitis focal 
• El hal lazgo más frec uente es un foco infl amatorio solitario 

de tamaño variable, con una nubosidad vítrea superpuesta, 
adyacente a una cicatriz pigmen tada antig ua (<<lesión saté­
lite») es con diferencia lo más frecuente (Fig. 10.69). 



Fig. 10.69 
Retinitis por Toxoplasma típica. 

• La vitriti s grave puede dificultar la visualización del fo ndo 
de ojo. aunque el foco innamalori o todavía se puede dis­
tinguir (aspecto de <,faro en la niebla») (Fig. 10.70) . 

• Los signos asociados incl uyen vasculi tis y e n algunos 
casos la hialoides postcrior desprendida queda cubicrta por 
preci pitados innamatorios. 

Fig.10.70 
Retinitis por Toxoplosmo y vitricis grave que dan lugar 
a un aspecto de daros en la niebla». 

3. La papilitis (i nfla mación de la ca beza del nervio óptico) 
puede scr sec undaria a ret in itis yuxtapapilar (coroiditis de 
Jenscn) (Fi g. 10.7 1). Muy ocasionalme nte. la papila es el 
principal lugar de afectación. 

4. Las lesiones atipicas. que pueden producirse en perso nas 
in munodepri midas. se caracterizan por focos discretos multí· 
foca les bilaterales (Fíg. 10.72) o extensas áreas confl uenles 
dc rctiníti s (Fig. 10.73). Fa ltan las cicatrices preex istentes. 10 

Uveítis 

Fig.10.71 
Retini tis por Toxoplasma yuxtapapilar . 

Fig. tO.72 
Retinitis por Toxoplasma multifocal atipica en un caso de sida. 
(Cortesía de J. Salmon.) 

Fig.10.71 
Cicatrización confluente debida a toxoplasmosis. 
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que impl ica quc la infestac ión se ha adquirido de novo o se 
ha diseminado alojo desde lugares extraocu lares. 

Pruebas diagnósticas 

El diagnóstico se basa en una lesión compatible en el fondo de 
ojo y la serología positiva para los anticuerpos frente a Toxo· 
plasma. Cualquier título de anticut:rpos es significutivo porque 
no existe correlación entre el título y la actividad inn am:lloria. 

l . Las pruebas indi recta s de a nticuerpos in mun ofluores­
ce ntes emplean microorganismos muertos que son expues­
tos al suero del paciente y ant.iglobulina humana marcada con 
fl uorcsceína. Los resultados se interpretan con el microsco· 
pio nuorescente. 

2. Las pruebas de hemaglut inación suponen la exposición de 
los microorgunismos I¡sados sobre los hematíes al suero del 
pacient e. El suero posit ivo ca usa la aglutinació n de los 
hematíes . 

3. Las pruebas bas.'Idas en el ELlSA (e" zyme-fillked ;/II/IIUllosor­
bem assa)') suponen la unión de los anticuerpos del paciente a 
un exccso de antígeno en fase sólida. Este complejo se incuba 
con un segundo anticuell'O antihumano ligado a una enzima. 
La valoración de la activ idad enzimát ieu proporciona una 
med ida de la concentración de anticuerpos específicos. La 
prueba también se puede usar para deteclar anticuerpos en el 
humor acuoso. que son más específicos que los del suero. 

Indicaciones del tratamiento 

l . En los pacientcs inmunocompetente s no todas las lesio­
nes activas requieren tra ta mi ento : los focos perifé ri cos 
pe(lueí'los con frecuencia son autolimitados e inocuos . L.1S 
principales indicaciones de tratamiento son las s iguientes: 
• Una lesión q ue compromcte o afecta a la mácula. e l haz 

papilomacular (Fig. 10 .74). la cabeza del nervio óptico o 
un vaso s.1nguíneo principaL 

Fil' 10.7" 
Retinitls por Toxoplasmo que afecta al haz papilomacular. 
(Cortes~ de M. Szreter.) 

• Una vit ritis muy grave. debido al riesgo posterior de fibro­
sis vftrca y desprendimiel110 retiniano tracciona!. 

2. En los pacientes inmunocompro m e tidos todas las lesio­
nes deben tratarse independientemcnte de su local ización o 
grm·edad . 

Tratamiento 
Actualmente no hay un régimen terapéutico consensuado de 
forma universal. El tratamiento no infl uye en la duración de la 
inflamación ni en la frecuencia de recaídas. aunque parece limitar 
el tamaño final de la cicatriz. Los corticoides sistémicos se reco­
miendan en ojos con lesiones quecomprometcn la visión. particu­
larmente si se asocian con vitritis grave. y se administran junto con 
uno o más de los siguientes agentes. Sin embargo. los corticoides 
están contraindicados en pacientes inmunocomprometidos. 

l . La clindamicina 300 mg cuatro veces al día se !Id ministra por 
vía oral durante 3 semanas. No obstante. si se emplea sola. 
puede ocasionar una colitis seudomembranosa. El riesgo de 
col it is se rL-ducecuando la clindamicina se usa j unto con sul­
fadiazina. que inhibe el sobrcCrL'Cimiento de clostridios. 

2. Sulfad iu ina . La dosis oral de carga es de 2 g seguida de I g 
cuntro veces al día durante 3-4 semanas. Los efectos secun­
darios son litiasis renal. reacciones alérgicas y síndrome de 
Stevens-Johnson. 

3. La p irimet a mina es un agente :mlitoxoplasma potcnte que. 
s in emb:lrgo. puede causur trombocitopenia. leucopenia y 

defici encia de folato . Por este motivo deben real izarse con­
troles semanales del hcmograma y emplearse el fánnaco s610 
en combinación con ácido folínico oral 4 mg tres veces a la 
semana (mezclado con zumo de naranja) para contrarrestar 
los efectos secundario ~. LAI dosis de carga es de 50 mg segui­
da de 25-50 mg cada día durante 4 semanas. L.1 pirimetami­
na no debería emplearse en pacientes con sida . 

4. El co t rimoxazo l (trimetoprima 160 mg y sulfamctoxazol 
800 mg) 960 mg dos veces al día por vía oral durante 4-6 sema­
nas puede ser efcctivo solo o en combinación con clindamicina. 

5. La a t ovaquona 750 mg tres veces al día se ha uti lizado 
princi pulmentc en el tratam iento de P/leumoc)'sl is y To:w­
pJa.mw en e l s ida . pero también puede ser lÍ til en el tr:l1a­
miento de la ret initis por Toxoplasma en personas inmuno­
competentes. El fármaco está relativamente libre de efectos 
secundarios graves pero es caro. 

6 . La a zitromidna 500 mg cada dra durante 3 días consecutivos 
se puede emplear en pacientes que no toleran otros fármacos. 

Pronóstico 

En los huéspedes inmunocompctentes. la retinit is se cura en 1 a 
4 meses. La opuc idad vítrea se aclara gradua lme nte. aunque 
puede quedar alguna condensación. El foco inflamatorio evolu­
ciona Huna cicatriz at rófica claramente delimitada rodeada por un 
borde hipcrpigmentado (ver Fig. 10.67). La resolución de la uve­
ítis anterior es un signo fi able de curación del segmento posterior. 
Después del primer ataque, la tasa media de reeurrcncia a los 
3 años es de alrL>dt.-dor del 50% y el número promedio de ataques 
recurrentes por paciente es de 2.7. Los ojos con toxoplasmosis 
pueden perder la visión por varias causas directas o indirectas: 



l. Afectadon directa por un foco innarnalorio de la fóve ••. el 
h:.z papilomacular. lacaoc7J. del nervio óplico o un vaso ~:m· 

guíneo princ ipal. 
2. Afectadon indirecta por plieguCoS Jlmculares o desprcndi­

mienlo de retina (traccional o regm:uógeno). 

Toxocariasis 

u. loxocariasis está causada por la infeslación por un gusano 
redondo imcstinal común de los perros lIam •• do TOXQ(·llra c,,,,ü . 
L ... infcslaeión humana es secundari:. a la ingestión de lierra o 
alimenlos cOnl:uninados con huevos el iminados en las hece~ de 
los pcr'rOS. En el intestino los huevos se conviel1en en larvas. (Iue 
atrav iesa n la pared in test in al y viaju n hac ia varios ó rganos, 
co rno el hrgado. lo ~ pulmones. In pie l. el cerebro y los ojos. 
Cuando las larvas mueren se dcsi llccgran y c'lU san una reacción 
illn amaloria seguida de granu lación. C lfnicamcnle. la infe sla­
ción humana p uede ado ptar una de dos forma s: (a) {MI '(I 

migran.\" IúTl!ra{ y (b) loxoclIrilIÚ\· ocular. 

Al cOnlTario que la larva migrnns vi--ccml. que es una infcsIJ.­
cióll sislémic:. grnve que suele ocurrir hacia 1:. edad de 2 anos y en 
la que los ojos están n:spclados. la loxocariasis ocular sucede en 
niiio1. que por lo demás están sano~ . l\Jede adoptar tres fomlas clí­
nicus, que sólo afectan a un ojo: (a) 1111 o/(ldlV Jimi{(jf (l WUl nufo[­
tafllliriJ crrínica. (b) granulollUl del polo po.\·U!rinr y (e) gralllllo-
111(1 periférÍ¡;o. De ellas sólo la primera ~ asocia con inflamación 
act iva. Otm~ mani festaciones mcno~ frecuentes ~on uveíti s ante­
rior, papilitis. un absceso vítreo locali;.:udo y bandas rclini:mas. 

Endoftalmitis crónica 

l. La presentación es entre los 2 y los 9 •• ños de edad con leu­
cocoria. c..<;trabismo o pérdida v i ~u al unilateral . 

2. Signos. Uveítis anterior y vitrit is. La retina periférica y la 
par~ plana pueden es tar cu bi erta~ por un ex ududo denso 
blanco-grisáceo. s imi lar al «banco de nieve» que se ve en la 
pilTS planitis (Fig. 10.75). 

Fil. tO.75 
Exudación periférica en una endoftalmitls por To¡rocoro crónica. 
{Cortesta de S.lightman.) 

Uveitis 

3. La~ complicaciones incluyen desprendimiento de re tin:. 
tracciona!' hipolofl ía y C:lIarala. 

4. El tratamiento con corticoidc~ periocularcs puede ser útil. 
lil c irugía vitreorret ini,ma puede ~er beneficiosa en el des­
prendimiento de reti na traccional , pero en la mayoría de los 
,··asos el pronóstico \' isu:11 es mu y malo: algunos ojos pueden 
requerir a veces la enucleación. 

Gronuloma del polo posterior 

l . 1 ........ presentadon es entre los 6 y lo~ 14 afio1> de edad con 
afectación visual unilaleral. 

2. Signos. No ex i ~ le uveítis. En la mácula se ve un granulonm 
sólido. redondo y btanco-amarilto. cuyo tamafio varía entre 
uno y dos diámetros papi lares (Fig. 10.76). Ocasionalmente el 
gr:uwloma afecta a la cabez" del llcrvio óptico (Fig. 10.77). 

FiC· 10.76 
Granuloma por Toxocara en el polo posterior. 

FIC·10.77 
Granuloma por Toxocara que afecta a la cabeza del nervio 6ptko. 
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3. Las complica ciones incluyen lineas retinianas de estrés. dis­
torsión de los vasos sangufneos. exudados densos rodeando la 
lesión. hemorragia subretiniana y desprendimiento de reti nu 
(Fig. 10.78), que puede requerir cirugía vitreorretiniana. 

Desprendimiento retlniano por tracct6n debido a granuloma 
por Toxocaro. 

Gronuloma periférico 

l. La presentación suele ser durante la adolescencia o la vida 
adu lta con afectación visual por distorsión de la mácula o des· 
prendimiento de retina . En los casos no complicados la les ión 
puede permanecer s in ser detectada durante toda la vida. 

2. Signos. No existe uveítis . Un gr:muloma hemisférico blanco 
puede es tar localizado en e l ecundor o anterior a é l en cual­
quier cuadrnnte del fondo de ojo (Fig. 10.79). Con frecuencia 
se extiendcn bandas vítreas desde la lesión hasta e l fondo de 
ojo posterior: la contracción de las bandas vítreas puede ori­
ginar el «arrastre» de la papiJ¡¡ y el estiramiento de los vusos 
sanguíneos (Fig. 10.80). 

Flg. 
Granuloma por Toxocoro periférico. 

Fig.10.80 
Granuloma por Toxocaro perifértco con bandas vltreas. 
(Cortes!a de K. Ranman.) 

3. Las complicaciones incluyen heterotopia macu lar (posi­
ción ¡mormal), que puede dar lugar a seudoestrabismo. y des­
prendimiento de reti na tmcdona!. que puede requerir ci rugía 
vi treorretiniana. 

Pruebas diagnósticos 

l. El ELlSA se puede emplear para determinar el nivel dcanti· 
cuerpos séricos frente a Toxocara canis. Cuando se sospecha 
unn toxocariasis ocu lar. deben solic itarse los títulos exactos 
de ELl SA. incluyendo la prueba en suero s in dilui r. Cual· 
quier título posi tivo es consistente con toxocariasis. aunque 
no es necC5ariamenle diagnóstico de e lla. Por 10 tanto. debe 
interpretarse junto con los ha lJazgos clínicos. Un título posi­
tivo no excluye la posibilidad de relinoblastoma. 

2. La ecografia puede ser út il en el eslablecimie tllo del diag­
nósti co en ojos con medios opncos y para excluir otras cau­
sas de Ic utocoria. La transformación seudoqu rst ica del 
humor vft rco periférico parece ser un signo espcdfico de gra­
nulomas periféricos. 

Neumocistosis coroidea 

Pne/llllocY!ilis carinii, un protozoo parásito oportuni sta. es una 
causa imponantc de morbilidad y mortalidad en el sida. La nfcc­
tación coroidea es un signo imponante de diseminación extra­
pulmonar. La mayoña de los pacientcs con coroiditis han recibi­
do pentamidinn aerosolizada inhalada como profilaxis frente a la 
neumon!a por P. carinii. Sin embargo, esto sólo protege a los pul­
mones y no evita que los microorganismos se diseminen por todo 
el cuerpo. La coroiditis impl ica un grave pronóstico vital. 

l. Signos. Número variable de lesiones coroideas redondas. pla­
nas y amari llas que con frecuencia son bilaterales (Fig. 10.81 ). 
El humor vítreo está afectado y In agudeza visual suele estar 
alterada. incluso cuando la afectación se locali7.a por debajo de 
la fóvea . 



Fig.10.81 
Neumocistosis coroidea. {Cortesía de S. Mítchell.) 

2. El tratamiento con cotri moxazol (trimetoprima-sulfameto­
xazol) o pentamidina da lugar a la resoluci6n en varias semanas. 

• Uveítis fúngica 

Histoplasmosis 

La hi stoplasmosis es una infecci6 n fúngica causada por Histo­
plasma capsulatum. La histoplasmosis ocular es asintomática si 
no causa maculopatía. El humor vítreo permanece claro y no sc 
ve nunca afectado. 

Lesiones asintomáticas 

l. Las manchas histoplasmáticas atróficas son pequeñas 
lesiones blanco-amarillas, redondeadas y ligeramente irregu­
lares, dispersas cnla periferia retiniana media (Pig . 10.82) Y 

Fig.10.82 
«Manchas histo plasmáticas» perifér icas. 

Uveítis 

el polo posterior. que pueden asociarse con peq ueñas agru­
paciones de pigmento. 

2. Las les iones de atrofia per ipa pil a r focal, que son menos 
frecuentes. y se caracteri zan por ser irregulares y perforadas. 
parecidas a las manchas periféricas (Fig. 10.83). 

Fig.10.83 
Manchas atróficas peripapilares focales en una histo plasmosis . 

3. Atrofia paripapilar difusa que se extiende hasta la mitad de 
un diámetro papilar más allá del borde del mismo (Pig. 10.84). 

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

4. Estr ía s periféricas lineales de atrofi a coriorretiniana 
(Fig. 10.85) . 

Maculopat(a exudativa 

La neovasc ul arización coroídea (NVC) es una rnanifestad6n 
tmdía que suele aparecer entre los 20 y los 45 aftos de edad, apro­
ximadamente en e15% de los ojos. En la mayoría de los casos se 
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asocia con una m<l nch<l hi stop l a~ mática macu lar antigua. aunque 
a veces se produce dent.ro de una lesión parapapilar. Muy rara­
mente b NVC puede producirse sin una cicatriz previa. 

Fig. 
Estrías atróficas lineales perifér icas en una histoplasmosis. 

l. El curso cl ín ico de la maeu lopatía es variable . 
• La NVC puede in icial mcntc perdcr líqu ido y dar lugar a 

rnet<llllorfopsi a. borrosidad de la visión central y escotoma. 
Una bio mi cro~copia co n lámpara de hc nd id ura muestra 

Fig.10.86 

que la mácula está elevad<l por líquido seroso y una lesión 
foca l subyacente de co lor b l<l ncO-<l lll ar i ll o o gris. En el 
12% de lo~ ojos e l líquido subretini<lIlO ~e absorbe espon­
táneamenl e y los sfntomas visuales regresan . 

• Con frec uenci a se produce un anillo oscuro vcrde- negro 
sobre la superficie de la les ión blanco-amarilla que sangra 
dentro del espacio ret iniano subsensorial. ocasionando una 
marC,lda cafda de la agudeza visual . Raramente la hemo­
rragia se resue lve y la agudeza visual mejora . 

• En algu nos ojos la NVC inicial permanece activa durante 
unos 2 años. dando lugar a hemorragias repet idas. Esto 
produce final mcnte una afectación profunda y permanente 
de la visión central que deriva del desarrollo de una cicatri z 
disciformc fib rosa en la fóvea. 

2. La monitorización es imponante porque los pacientes con 
NVC en un ojo y una cicatriz macular at rófi ca asintomática 
en el otro ti enen probabi li dades de desarrollar maeulopatfa 
eXlIdati v<l en el segu ndo ojo. Por lo tanto. deben autoexplo­
rarse cada día con una rej illa de Ams1cr para detectar la meta­
rnorfops ia precoz. porque si n tratamiento e l (,0% de los ojos 
con NVC tienen una agudeza visual fin al in fe rior a 6/60. 

3. El tratamiento mediante fotoeoag ula¡;ión co n láser es 
actu almente el tratam iento de c! ec¡;ión de la NVC cxtrafó­
vea. La an giografía con nuoresecína (AGF) previa al tra ta­
mient o es vita l para la eval uac ió n de la lo¡;al izaeión y 
la extensión de la NVC (Fi g. 10.86). La exti rpación qui -

Neovascu!arizaci6n coroidea en una histoplasl11osis (ver texto). (a) Edema de fóvea y hemor ragia; (b-d) AGF que muestra 
ncovasculari~ac ión coroidea yuxtafoveaL También existe una «mancha histoplásmica» temporal a la fóvea. (Corte.í. de S. MitcwskL) 



rurgica de la NVC por debajo de la fó vca puede est:lf in­
dicada en ca .~os selecc ionados . Ln terapia fo todinámica 
de las lesiones por debajo de la f6\'c:1 t:unbién resulta pro­
metedora. 

Candidiasis 

C{/fU/Ü/(¡ (¡Ibi('(/I/.~. una Icvadum. es un comensal habi tual de la 
pie l. la boca. el ¡raclO gastrointestinal y la vagina de los seres 
humanos. con una tendencia a la infL"Cci6n oponunista. La ca n­
didcmia, que puede dar lugar a arectación ocu lar. ocurre en tres 
gruJXlS princ ipales de pacientes: (a) uSl/arios de drogas {Jor ría 
f'lIdOl 't'1I0ül. (b) p(¡riellle.\' ('01/ nlfé/('re.r (/ domicilio durallle 

largo Tiempo y (e) ()(/{'iell/('s i llll/l/llOCompromelidus. 

Signos clínicos 

l. La presentación es con v i ~i6n borrosa un ilatera l gr,ulual y 
aparición de Illos{'as volantes. 

2. Signos (en orden cronológico) 
• Coroiditis foca l o lIlu hifocal (Fig. 10 .87). 

• Reti ni tis lIluhifocal que se manifiesta por pcqueiías lesio­
nes redondas. bl:mcas y ligeramente sobreelevadas con 
bordes i ndisl i nlo~ (Fig. 10 .88). 

• Las lesiones rcti ni:mas c recen y se extienden al inlerior del 
gel vftreo. originando colonias notantes algodonosas blan· 
cas (Fig. 10,a,). 

• Endoftalmilis c r6nica eamcle rizada por infihmci6 n vítrea 
grave (Fig. 10 .90). 

• Necrosis re ti niuna y desprendi miento de retina. 
l. Pueden se r necesarias exploraciones co mo cu lt ivos de 

vítreo y PCR pUr:! con fi rmar el diagnóstico. 

Uveítis 

Fil. 10.88 
Coroiditis por Candida mulcifocal. 

Fig.10.89 
Coroiditis por Candida multifocal con «bolas de algodó n» 
vftreas. (Cortesla de J. s..lmon.) 
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Tratamiento 

l . El t rat amient o m é dico se real iza con una combinación de 
5-fluoroc itos ina (fl uc itosin a) oral 150 mglkg cada día y 
ketoconazol 200-400 mg cada día durante 3 semanas. El tra­
tamiento alternativo en los casos resistentes es la anfoterici­
na endovenosa con suero gl ucosado al 5%. ad mini strada 
durante un período de varios días hasta alcanzar una dosis 
acumulada de 200 mg. La dosis diaria inicial es de 5 mg y 
después de algunos días se puede aumentar a 20 mg. 

2 . La vitrectomía vía pan plana está indicada en la endof­
tal mitis. En el momento de la vitrectomía deben realizarse 
extensiones y cuhivos para confirmar el diagnóstico y probar 
la sensibi lidad del germen a los agentes antifúngicos. Tam­
bién se administra una inyección intravftrea de 5)Jg de anfo­
tericina. 

Coroiditis criptocócica 

Cryptococcus neoformans infecta frecuentemente el sistema 
nervioso centra] en pacientes con sida, aunque la afectación clf­
nica ocular es rara. Cuando esto ocurre suele seguir a la enfer­
medad sistémica, generalmente meningitis criptocócica. 

l. Signos (en orden cronológico) 
• Lesiones coroideas multifocales y de color amarillo-blan­

co. que suelen ser asintomáticas (Fig. 10.9 1). 

Fl¡. 10.91 
Coroiditis por Cryptococcus. (Cormll de S. Mitchell .) 

• La afectación retiniana car'dcterizada por pequeñas esferas 
blancas y bri llantes en la interfase vitreorretiniana es rara. 

• La afectación del nervio óptico puede dar lugar a una pér. 
dida visual rápida. 

2. El tratamiento de las lesiones que comprometen la visión 
se realiza con anfo le ric ina endovenosa. La endoftalmitis 
puede precisar vitrectomfa y anfotericina intravítrea. 

• Uveítis micobacteriana 

Tuberculosis 

La tuberculosis (TB ) es una infección granu lomatosa crónica 
ca usada por baci los tuberculoso s bovinos (MycobacteriulrI 
bovis) o humanos (Mycobacterilflll tuberculosis) . Los pri me. 
ros se adqu ieren al beber leche de ganado in fectado, y los 
segundos se dise minan a través de las «gotitas» emitidas al 
aire ( ver Capítulo 20). En e l mundo desarrollado. la uveíl is 
raramente está causada po r la tuberculosis. Sin e mbargo. 
puede ocurrir si n signos sistémicos de TB, lo que hace que el 
diagnóstico definit ivo sea difícil. Por lo tanto, el diagnóstico 
de uveíti s tuberculosa suele ser de presunción, basado en evi­
dencias indirectas, como una uveítis int ratable que no respon· 
de al tratam iento con corticoides y hallazgos negati vos para 
otras causas de uVelíiS. 

l . Signos clínicos 
a. La iridocicliru cr6nica , que suele ser grnnulomatosa pero 

que en ocasiones puede ser no grnnulomatosa, es el signo 
más frec uente. 

b. La coroiditis puede ser focal o multifocal. Raramente un 
grnnuloma coroideo solitario grande (Fig. 10.92) se puede 
confundir con un tumor coroideo. 

c. La periflebitis puede dar lugar a cierre capil ar retiniano 
periférico y neovascularización. 

d. Panuveítis. 
2. El trat amiento se real iza con fármacos antituberculosos. 

Fl¡. 10.91 
Granuloma tuberculoso coroldeo soli tario. 

Lepra 

La lepra (enfe rmedad de Hansen) tiene la mayor incidencia de 
complicaciones oculares de todas las enfermedades sistémicas. 



El agente patogénico responsable de la lepra, Mycobacterium 
leprae. tiene afinidad por la piel, los nervios periféricos y el seg­
mento anterior del ojo, La lepra puede ser (a) lepromatosu y (b) 
tuberculoide (ver Capítulo 20). La uveít is es más frecuente en la 
primera. 

l. Se cree que la iritis aguda está causada por el depósito de 
inmunocomplejos en la úvea. Puede asociarse con símomas 
sistémicos como fi ebre y tumefacción de las lesiones cutá· 
neas. La inflamación intraocular puede ser prec ipitada por el 
inicio o la interrupción del tratamiento antilcpromatoso sis­
témico. Se trata con corticoides tópicos. 

2. La iritis crónica es el resultado de la invasión directa por los 
bacilos. Es más resistente al tratamiento convencional que el 
tipo agudo, porque puede que no sea una uveít is verdadera 
si no una infl amac ión neuroparalít ica causada por la afecta­
ción de los nervios del iris. 
• Un signo patognontónico de lepra lepromatosa es la pre­

sencia en el borde pupilar de peq ueñas «perlas del iri s», 
bri llantes y parecidas a un collar (Fig. IO.93a) . 

• Las «perlas» crecen lentamente y se j untan antes de con· 
vertirse en pedunculadas y caer dentro de la cámara ante­
rior. dc la que a veces desaparecen (Fig . IO.93b). 

• En ocasiones. el iris se atrofia y la pu pila sufre miosis 
(Fig. 10.94). 

• 

b 

Fig.l0.9] 
Iritis lepromatosa crónica. (a) Pequeñas «perlas)) en el iris: 
(b) grandes «perlas» en el iris, algunas de las cuales han caído 
en la cámara anterior. 

3. Otras m a nifestaciones incl uye n madarosis. triquiasis. 
conjuntivitis. epiescleriti s, querati ti s y esclcritis (Fig . IO.95a) . 
Puede haber parálisis facial y anestesia. a menudo bilateral, 
secundariameme a la afectación de los nervios fac ial y trigé-

Uveítis 

mino. La querati ti s se debe a una combinación de triq uiasis. 
lagofta lmos (Fig . l O.95b), anestesia corneal e infección 
secundari a. 

Fig.10.94 
Miosis grave y atrofia del iris en una tritis lepromatosa crónica. 
(Cortesfa de T. Ffytche.) 

Fig.10.95 
Lepra. (a) Cicatrización corneal grave: (b) lagofralmos. (Cortesía 

de T. Ffytche.) 
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• Uveítis por espiroquetas 

Sífilís adqu.írida 

La sífi lis adquirida es una infección de transmisión sex ual causada 
por Trepon ellla pallidwlI. Es una cnfcnncdad sistémica que. cuan­
do no se tra ta. tiene ctapas clínicas y subclínicas ( I'er Capítulo 20). 

Signos clínicos 

La sífi lis ocu lares rara y no hay signos patognomónicas. La afec­
tación ocular ocurre típicamente durante los estadios secundario y 
terciario. aunque en ocasiones puede verse en el curso de una sífi­
lis primaria. La enfennedad debe sospccharsc en cualquier caso de 
inflamación intraocular resistente a l tmtamicnto convencional. 

l. Los signos externos incluyen madarosis, csclcrit is y que­
mtitis . 

2. La iridociclitis se produce aproximada mente en el 4% de 
los p:lcicntcs con sffil is secundaria y es bilateral en d 50% de 
los casos . 
• La ill flnmación inlrnocular suele ser ngudn y. si no se lraln 

correClnmenle. se cronilica. 
• En algunos casos la iridociclilis se a~ia primero con la pre­

sencia de capilares dil:llados en el iris (roséolns) (Fig. 10.96). 
que pueden desarrol larse en pápulas más locali 7..adas y poste­
riormente en nódulos amarillentos. más grandes y bien deli­
nidos. 

• Pueden producirse vari os tipos de at rofia posti nilanwlori a 
del iri s. 

FIg.10.96 
Capilares del iris dilatados. 

3. La coriorretinitis multifocal es el sigu ien le hallazgo más 
frecuente. 
• Múltiples focos de coroiditis evolucionan poste riormelllc a 

lesiones curadas. que aparecen como áreas focale s de atrofia 
coriorretiniana asociada con hiperpigrnell[ac ión (Fig. 10.97). 

0,"000,-:"., • 

) 

Fig.10.97 
Coroiditis sifilítica multifocal antigua. (Cortesia de J. Salmen.) 

• En ocas ioncs los cambios pi gmentari os extcnsos con espí­
eulas óseas perivascularcs. pareci dos a los que se ven Cil la 

ret initi s pigmentaria. pueden asoc iarse con ceguera noc­
turna y un escotoma en anillo. 

4. La coriorretinitis focal es menos comlÍn y suele ser bilate­
ral. Se caracteri za por un foco inflamatorio cerca de la papi­
la o en la mácula. 

5. La neurorretinitis afecta principalmente a la rel ina y a la 
cabeza del nervio ópli co y es independ iente de la infl ama­
ción coroidea. 
• E l fondo de ojo mues tra edema papi lar. in gurgi taci ón 

venosa y una estrella macul ar (Fig. 10.98). 
• Pueden apnrecer áreas al godonosns o hemorragias en 

"ll ama». 
• Si no se trata. los vasos sanguíneos ret inianos son reem­

pl azados a veces por bandas blancas y se produce al rofiJ 
óptica (Fig. 10.99). 

Fig.10.98 
Neurorretinitis sifilítica activa. (Certesf~ de J. Salmen.) 

6. Los signos neurooftálmicos incl uyen anomalías pu pila­
res. neuropatía óptica. paráli sis de los nervios motores ocula­
res y defeclos dd campo visual. 



Fig. 10.99 
Estadio final de la neurorretin itis sjfilítica con atenuación 
vascular y atrofia óptica consecutiva. 

Tratamiento 

Las dosis convcnciona k~ de pe nicili na no so n adec uadas; la 
p<luta terapéutica es la mi sma que para la neurosílili s (que debe 
descartarse con la práctica de una punción lumbar). Sc pucde 
usar una de las siguientes paut as: 

• Pen icilina G sódi ca endovenosa 12-24 megaunidades (MU) 
cada d ía du rantc 10-15 d ías. 

• Penici lina procaína inlramu~cLllar 2.4 MU cada día. suplerne n­
tada con probcnecid oral (2 g cada día). dumnle 1 0-15 día~ . 

• Amoxieil illa oral 3 g cada 12 horas durante 28 días. 
• Los paci entes a lérgicos a la penicili na pueden tratarse con 

tetracicli na o eritrom icina o ra l 500 mg cuatro veces al día 
duranle 30 días. 

Enfermedad de Lyme 

La enfermedad de Ly me es una infecc ión causada por la espiro­
queta Bnrrelia hurgdOlfcri. que es parecida al treponema que 
causa la sífi lis. La enfe rmedad sc transmi te a través de la mor­
dedura del vector. la garrapata Ixndc.\· sp. Como cn la sífili s. las 
ma nifestaciones precoces y tardías pueden prese ntarse en 
muchos sistemas orgánicos (l"crCapítulo 20). 

l . La uveitis pucde tomar la forma de iridocicliti s granuloma­
tosa, uveítis intcrmcdi a. vasculitis reti niana y a veces coroi­
di ti s multi focal periférica. 

2. Los signos neurooftalmológicos incluycn neuritis óp­
tica, ncurorretini ti~ y paráli sis de los nervios mOlores oculares. 

3. Otros signos son edema periorbitario. conjunti vi tis. epies­
clerit is. queratiti s y mios iti s orbitaria. 

4. El tratamiento se realiza con doxieidina 100 mgcada 12 ho­
ras durante 2-3 semanas. 

Uveítis 

• Enfermedades frecuentes 
de uveítis específica 

Síndrome de uveítis de Fuchs 

El síndrome de uveíti s de Fuchs (SUF) o eid itis heterocr6mica 
de Fuchs es una uveítis anterior no granu lomalOsa y cr6nica que 
tiene un inicio insi dioso. Arccta típicamente a un ojo de un adu l­
to joven. aunqu e también puede ocurrir durant e la infancia y 
muy raras veces es bi lateral. Aunque el SUF supone aproXima­
damente e14% de todos los casos de uveíti s. con frecuencia está 
mal diagnosticado y sobretratado. La heterocromía (diferencia 
en d color de ambos iris) puede fa ltar en algunos pae icntcs o 
puede ser difíci l de detectar. sobre todo en las personas eon ojos 
marrones. a no ser que el paciente ~ea ex plorado a la luz del día 
sin di latar las pupilas. 

Presentación 

• El sfntoma de prescntación más frecuente es un a visión gra-
dua lmente borrosa secundaria a lu formaci6n de una catarata. 

• Presencia molesta de moscas volantcs crón icas. 
• Diferencia de color entre los dos ojos (Fig. 10. 100). 
• Detección casual. 

Fig. 10. 100 
Heterocromra del iris y catarata en un síndrome de la uve íti ~ 

de Fuchs izquierdo. 

Signos generales 

l . Lo~ precipitados corneales (pe) son ca racteríst icos y 
posi ble mente patognomónicos. Son pequcños. redondos o 
estrel lados. de color blanco-gri s y están diseminados a través 
del endotelio cornea l (Fig. 10. 10 1). Pueden ir y venir pero 
nunca confluyen o se pigmentan. Se pueden observar 1 igeros 
fi lamentos de fi brina entre los pe 

2. El humor acuoso muestra una turbidez débil y nunca más 
de +2 célu las. 

3. Vitritis y opacidades fíbrosas son frec uentes y pueden ~er el 
~ínt oma de present ación. 

4. La gonioscopia puede ser normal o mostrar uno de los 
siguientes signos: 

su 
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Fil. 10.101 
Precipitados querat6sicos en un síndrome de la uveítis de Fuchs. 

• Finos vasos sanguíneos radiales e n forma arborizada en el 
ángu lo (Fig. 10.102) son frecuentes y probablemente res­
ponslIbles de las hemorragill" fi liformes que se producen 
en la paracentesis de la cámam anterior opuesta al lugar de 
punción (signo de Amsler). 

Fil. f O.l 02 
Vasos nuevos en el ángulo en el sindrome de la uveítis de Fuchs. 

• Una membrana que oscurece los detalles del ángulo. 
• Pequei'las si nequias anteriores pcri réricas. irregu lares y no 

confluentes. 

Signos del iris 

l. Ausencia de sinequias posteriores. excepto después de 
111 cirugía de la catara ta. 

2. Atrofia difusa de la estroma del iris 
• El hallazgo más pR-"Cozcs una pérdida de las criptas del iri~ . 

• La alrolia avan7.ada de la cstrom:1 haC\! que el iris afectado 
aparezca desl ustrado con pérdida de los detalles. lo ([ lIe da 
lugar a un aspecto desteñido. especialmente en la zona 
pupilar (Fig. 10.103) . 

Fil. 10.1 0] 
Atrofia de la estroma del iris en un slndrome de la uveftis de Fuchs. 

• Los vasos sanguíneos radiales normales del iris aparecen 
prominentes como resultado de la pérdida del sopone de la 
estroma. 

l . La atrofia de la capa pigme ntaria posterior del iris 
es irreg ular y se detecta mejor mediante transiluminación 
(Fig. IO. I04). 

Fill· l0. tO"" 
Defectos de transnumlnacl6n debidos a atrofia del iris 
en un síndrome de la uveltis de Fuchs. 

4. En ocasioncs ~e ven nódulos en el iris. 
5. La rubeosis del iris eOll sistc en una ncovaseulari :tación 

li na. irrcgulilr y frágil de la ~ upcrli cic del iris. y se \le con bos· 
tante frec llentia. 

6. Pu ede ex istir midriasis co mo resultado de la at rofia del 
c~nntcr pupilar. 

7 . En una minoría de C<lSO~ hay cristales en el iris. 
8. 1...1 heterocromia de l iris es un ~igno im!X'l1ante y frecuente. 

• Habitualmente el ojo :lf(,"Ct:ldo es hipocrómico (Fig. 10.105). 
aunque ilprox imadamc ntc en el 10% de Jos casos es hipcr­
crómico. 

• En una pequei'la proporción de casos la heterocromía es 
congénita. 



Fil. 10.105 
Heterocromla del iris en un slndrome de la uveítis de Fuchs 
derecho. 

• Los factores que detemlinan el grodo de helerocromía son 
el grado de atrofia de la estrom:1 y el epitelio pigmentario 
posterior. así como el color natural del iris del paciente. 

• En algunos pacientes con predominio de atrofi a de la estro­
ma la capa pigmentaria posterior se ve completamente y se 
convierte en la pigment ación dominante, de fo rma que el 
ojo pasa a ser hipercróm ico. 

• En general. un ojo marrón se vuelve menos marrón y un 
ojo 3zul adqu iere un color azu l más intenso. 

Complicaciones 

El SUF sigue una evolución crónica que dura varios años. La .. 
dos complic:lciones princip3les son la ('alamta y el g13ucom:l. y 
ambas pueden ser favorecidas por e l uso inadvert ido de corli­
coides tópicos. 

l . La cata r ata es eXlremada menrc frecuente y no se di feren­
cia de la asoeiadn con OIrOS t i po~ de uvefl is ant erior. Los 
resultados de la cirugía de la catnmla con la impla ntneión de 
una lente int r30cu lar en la cámara posterior suelen ser bue­
no!>. aUnilue en algunos casos la opcr:lción se complica con 
un hipcm:l. 

2. El g laucoma se cundario es cl compromiso de la visión 
mlh gl"J.\'c y es frec uente cuando el período de seguimiento e~ 

prolong:ldo (rer Capítu lo 9). 

Tratamiento 

l. Los corticoides tópicos no son efecti vos. 
2. Los midriáticos no son necesari o~ ya quc no se producen 

~i ncqu i as posteriores. 
3. u.s inyecciones bajo la cá psula d e Tenon posteriore<¡ de 

una preparación de acción prolongad:1 como triamci nolona 
acctónido pueden ser bcnelicio!>a~ para las molestas mosca!> 
\'olantes. aunque la mejoría suele ser teml)()ral. 

4. Se puede plantear la vitre ctomia en la op.1eificación vilrea 
gmve. que no responde a las inyecc iones pe rioculares de ('or­
ticoides. 

Diagnóstico diferencial 
de la heterocromía del iris 

Uveítis 

Además del SUF. los sigu ientes trastornos pueden dar lugar a 
hctcrocromía: 

l. Hipocromía 
• Congénita. 
• Síndrome de Homer. especialmente si es congénito. 

2. Hipe rcromia 
• Mclanocilosis oculodérmica (nevus de Ota). 
• Siderosis ocular. 
• Nevus difuso del iris O melanoma. 
• Uso unilnteral de l a l¡¡ nopro~ 1 lópico. 
• Síndrome de Slurge· Webcr (raro). 

Uveítis intermedia 

Ln uveítis inlermedia es una en fermcdad innamatoria. idiopti ti­
ca e insid iosa, que afecta a la pars plana. reti na periférica y 
eoroides subyacente. Supone aprox imadamente el 8% de todos 
los CIlSOS de uvcítis. Aunque suele ser bilateral. la afectación es 
habilUalmcnlc asi mélrica. En el seguimiento a largo plazo alre­
dedor de l 10-15% de los paeientcs desarrollan posteriormemc 
escl erosis múlti ple, con una pred isposición in munogenét ica 
comú n que parece ser el HLA-DR 15. 

Signos clínicos 

l. La presentación es en la segunda o cmlrla décadas de la 
vid:1 con mosc:ls volames en aumento. aunque en ocasiones 
el paciente presenl3 un3 afectación de 1:1 visión ceniTa l 
secundaria a edellla maeulM. 

2. Signos 
a. La vitritis es predomin an te. au nque la cámara anterior 

puede mostrar una ¡¡cli viclad !cvc. La gravedad de la vitri ­
tis puede vari ar. 
• Célu las en el vítreo anterior (Fig. 10. 1(6). 

Fil. t O.106 
Células en el ... It reo anter ior en una U\leltis intermedia. 
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• Exudados gcJalinosos ( <<copos de nieve» o «bo la ~ de 
algod6n») (Fig. 10. 107). 

• Condensaciones (,en s¡1bana» en los eaws de largn dura­
ción (Fig. 10. 108). 

• Raramente todo el vítreo ~e vuelve opaco (Fig. 10. 1(9). 

Fig.10.t07 
(~Bola$ de algodón» vítreas en una uvelos im ermedia. 

Fig.1 0.t08 
Condeosad6n v[crea en una uveftls íntermedia de larga evolución. 

Fig.10.109 
O paciflcaci6n vítrea grave en una uvertis incermedia. 

b. La periflebitis reti"iana periférica es frccucllIe y gene­
ralmente leve. 

c. Ul formación de ballCOS de lIie~'e es el dato clave de la pars 
pl anitis. que e~ un subgmpo de la uvcít is intermedia. Con· 
siste en una placa de color blanco-gri s que afecta a la p:lrte 
inferior de la pars plana. y que sólo puede verse con oftul­
moscopia indircctu con indc l1taci6n esc leral (Fi g. 10.1 10). 
En los cusos avunzados la placa puede exte l1de~ poste­
rionnente par.1 cubrir la retina periférica . 

Fig.10.110 
((Banco de nieve» periférico inferior en una pan. planitis. 

3. Evolución . Algunos pacientes tienen un episodio único. de 
baja inten sidad y auwli mitado. que dura varios mc~c~; sin 
embargo. la mayorí:lliene un cur~o lalente crónico de inn,l­
mación que du ra varios años y puede asoc iarse con cxaccrba­
ciones subagudas y re l1li ~i ones i ncomplctas. A pc~ar de e~10 . 

ci pronós1ico es rel:lIi vamcntc bueno. 

Complicaciones 

l. El edema macular cistoide e ... la causa más frecuente de 
ak-ct;lción de la agudeza vi~u:tl. 

2. I. .. a gliosis epirretinia na m acular también es frecuente. 
3. 1...1 catarata secundaria ~e dC~¡1rrolla con mayor frecuencia 

en los ojos con innam:tci ón grave y prol ongada. 
4. Puede ocurrir un desprendimiento de retina traccional 

en los casos avanzados como fC;-. ultado de la con1racción del 
lej ido fibrovascular en la pars plana (que también puede dar 
lugar a hemorragia vftrc;l). 

5. Formación de m embranas ciditicas como resultado de 
la prolireración m;lsiva de exudado vascularizado sobre y IX>T 
detrás de la cápsula posterior del cristal ino. La tracción por la 
membrana ~obre ci cuerpo ci liar puede causar desprendi. 
miento ci liar. ton disminución de la secreei6n de humor liC UO­

~o . lo que da lugar a hilx>1onfa ocular y po~ iblc pt is i ~ bulbi . 



T rafamienfo 

Es importan te no sobrctratar este trastorno. La pri ncipal ind ica­
ció n de tratami ento es una agudeza visual de 6/12 o menos 
secundaria a edema macular cistoidc persistente. 

l. Las inyecciones bajo la cápsula deTenon posteriores 
de triamcinolona acetónido o acetato de mctilprcdnisolona 
son efectivas en la mayoría de los casos. La neces idad de 
inyecciones repel id as depe nde de la agudeza visua l de l 
paciente y no de la gravedad de la vi trit is. 

2. El tratamiento sistémico con wnicoides o agentes inmuno­
supresores puede ser necesario en caso de resistencia a las 
inyecciones periocularcs de corticoidcs. 

l. La crioterapia de la base del vítreo puede ser benefi ciosa 
para control ar la intlarnación y la neovascu lari zución act iva. 

4. Lll vitrectomía vía pars plana puede estllf indicada en las 
complicaci ones graves y persistentes co mo la hc morragia 
vítrea, opac il1cación vítrea densa. membranas epi rretinianas 
y desprendi miento de ret ina tracciOlllll. 

Diagnóstico diferencial 

Las siguientes enfermedades también pueden carac terizarse por 
inflamación vít rea si n hallazgos retinianos signil1cati vos: 

l. Síndrome de la uveítis de Fuchs 
• Si mili tudes: puede afectar a indiv iduos jóvenes y presen­

tarse con moscas volantes y uveítis anterior leve . 
• Diferencia s: ex isll: atrofí ll del ir is un ilateral y sutil e n la 

mayoría de los casos. 
2. Las enfermedades sistémicas que pueden asociarse con 

«uvcíti s intermedia secundaria» son sarcoidosis. enfermedad 
de Lyme. linfoma de células B no Hodgkin. cnfcrmedad por 
araiiazo de gato y enfermedad de Whipple. 

Iridociclitis crónica juvenil 

Aunque la artriti s idiopál ica juvcni I es la asoc ial: ión s istémica 
más frecuente de la iridocicii tis crónica en los niños, muchos 
pal:ientes ¡;on iridocicl it is crónica j uveni l están sanos. La mayo­
ría de los pacient es también son mujeres . El principi o de la 
inflamación int raocul ar suele ser insi dioso y asinlomático. por 
lo que la mayoría de los casos no se diagnosti clln hllStll que la 
agudeza visua l se reduce por una cata rnt a co mplicada o los 
padres aprecian una maneha blanca sobre la córnea causada por 
una queratopatía en banda (Fig. 10. 111 ). En un pequeño núme­
ro de casos la uveítis se detecta por casualidad. 

Uveítis anterior aguda 
en adultos jóvenes 

Aunque la espondi li tis anquilosante es la asociación sistémica 
más frecu ente de la uvcítis anterior aguda (Fig. 10. 11 2). muchos 
pacientes no tienen una enfermedad sistémica de base, aunque 
al rededor dd 45 % son port adores del HLA · B27. El riesgo de 

Uveítis 

Fig.10.111 
Queratopatía en banda en una iridociclitis crónica juvenil. 

Fig.10.112 
Uveítis anterior aguda con hipopión en una espondilitis 
anquilosante. 

los pacientes HLA-B27 -negativos (sobre todo mujeres) de desa­
rro ll ar posteriormel11e espondi liti s anqui losante es muy peq ue­
no. aunque a lgu nos pacientes HLA -B27-posil ivos (sobre lodo 
hombres) desarrollarán posteriormente la enfermedad . 

• Síndromes de puntos 
blancos multifocales 
idiopáticos 

Epiteliopatía pigmentaria placoide 
multifocal posterior aguda 

La e piteli opatía pig mentaria plaeoide mult ifoeal pos terio r 
aguda (E PPMPA ) es un t rastorno poco común. idiopát ico. 
bil atera l y autolimitado que suele asociarse con el HLA-87 Y 
el HLA-DR2. Aunqu e no exi stc tratamiento el pronóstico es 
bueno. 
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l. La p resentació n es en la tercera aquinta décadas de la vida 
con un:! nfectaci6n unilateral subaguda de la agudeza visual 
seguid:! unos días más tarde por afectaci6n bilatera l. Alrede­
dor de una tercera pane de los pacientes tiene un cuadro pro­
dr6mico parecido a la gripe y que puede asociarse a un erite­
ma nodoso. 

2. Signos 
• Lesiones mú lt iples en fo rma de placa. grandes . de col or 

cre ma o blanco-gris. subretin i:tn¡ls y de tamano variable 
que empieza n en el polo posterior y luego se extienden al 
fondo de ojo postecuatorial (Fig. 10. 11 3a) . 

• Los hnllazgos asociados son uveít is anterior. vitrit is leve. 
edcmn del disco y l)erinebitis reti niana. 

3. La a ngiografia con fluoresce ína muestra una hipoOuores­
ecneia den sa precoz debida a bloqueo de la fl uoresce ncia 
coroidea (Fi g. 10. 11 3b). Ln f:!se tardía muestra hipcrt1 l1ores­
cencia debid a a tinci6n (Fig. IO. 113e). Estos hnl lazgos se 
pueden explie:lr sobre I:! b:!se de la oclusión de los capilares 
coroideos que da lugar a tumefacción del epitel io pigmenta­
rio re tiniano (EPR). 

4. Evo lució n . Las lesiones del fondo de ojo se resuelven gr:.l­
dual mente después de a tgun:ls seman:tS y en pocos meses la 
agudeza vi sual vuelve a ser normal o casi normal. Los signos 
residuales variables son áreas mull ifocales de despigmenta­
ción y agmpamiento del EPR (Fig. 10. 11 4). Algunos pacien­
tc.;¡ prcsem:m defectos del campo visual paracentral res idua­
les y unos pocos desarrollan NVC !:_rdía. 

Coroidopatía serpiginosa 

La coroidopntía serpiginosa es una enfermedad rara. idiop:ítica. 
bilaleral y progresiva. 

1. l a pre se nta ció n es en lacuana :t la scxla décadas de la vida 
con v i ~ ión borrosa unila ter:d o metamorfopsia. Después de 
un período vari able de tiempo. el otro ojo también se ve afec­
tado. uu nque no cs infrecuellle enconlrar evidencia de t!nfer­
medad asintomática inactiva en el otro ojo en el momento de 
la presentación. 

Fig. 10.1tl 

Epitelio patía pigmentaria placoide multifocal posterior aguda 
resuelta. 

2. Signos 
• Lus les iones activas son infi ltrados subreti nianos de color 

gris-blanco a amari llo-blanco. que más tarde se vuel ven más 
bri llantes. Las lesiones sue len empczm· típicamentc alrede­
dorde la papila óptica (Fig. 10.115) Y dc~pués se diseminan 
hacia fuera en forma serpenteada y hacia la mácula (Fig. 
10. 116). La lesión inicial mmmente afecta a la mácula. 

• Los signos asociados inctuyen vit ri tis y lIveftis anterior leve. 
3. L"l a ng iogra fia con fl uoresceína muestra un:\ hipofluores­

cencia precoz dehida a bloq ueo e hipcrfl uoresccneia tardía 
por linci6n. 

4. El e lectrooculogra m a (EOG) es inferior a lo normal. 
5. La evolución es prolongad;t. dura varios años. de fonmt t.-pis6-

dica y recurrente. L:t aClividild de la enfemledad no es infre­
cuente ( IUC se rcprOOuzca ili..--spués de varios meses de remisión. 
las recidivas se caracterizan por extensiones de color amari llo­
gri s de la coroidi tis (a nivel co!iocapi!ar). contiguas o de fonna 
smélite de las zonas previas de atmfia coriorrctini:mH. Las lesio­
nes inactivas se caracterizan por zonas «perforadas». atróficas 
y festoneadas de atrofia coroidea asociadas con cambios en el 

EpiteHopatía pigmentaria placoide multifocal posterio r aguda (vt'r texto). ( CortCI~ de S. Milewsld.) 



Fig. 10.115 
Coroidopat ia serpiginosa precoz. 

Fig. 10.116 
Coroidopatía serpiginosa más avanuda. 

EPR. El pronóstico visual a largo plazo es malo, con pé rdida 
visual pcnmmcnte causada por afcctación de la fóvea aprox i­
madamente en el 50% de los casos (Fjg. 10.1 17). Algunos ojos 
presentan NVC asociada con una cicatriz antigua que puede 
requerir fotocoagulación con láser. La li brosis subrct in iana es 
una complicación tardía rara. 

6. Las opciones de tratam iento incluyen una triple terapia con 
corti eoides sistém icos, azat ioprin a y ciclosporin a, aunque 
puede ser adecuada una monoterapia precoz con cic1osporina. 

Retinocoroidopatía en perdigonada 

La retinocoroidopatía en perdigonada es una enfcrmedad infla­
matoria infrec uente. bila1eral y crónica. probablemente de etio-

U ve ítis 

Fig. 10. 11 7 
Afectaci6n extensa del polo posterior en una coroidopatla 
serpiginosa. 

logía autoinmu ne. Aprox imadamcnte cl 90% de los pac ientes 
son positivos para el HLA-A29. 

l. La pre sentación es en la sexta a sépti ma décadas de la vida 
con vis ión borrosa. frccuememente asoc iada a nictalopía. 
trastornos de la \l isión de los colores y moscas volantes . La 
gravedad de l trastorno visual no suele ser proporcional a la 
agudeza \l isual. lo que indica la existenci a de una disfunción 
retiniana difu sa. 

2. Signos 
• Vi tri ti s difusa pero mínima o ninguna uveítis anterior . 
• Las lesiones agudas consiste n en un rl límero di verso de 

manchas ovoides pequeñas ( 100-300 ).1m). subrel in ianas. 
mal defin idas. planas y de color crema, con bordes di st in­
tos que se distribuyen según uno de estos cuatro patrones: 
a. Afectando a la mácula y la peri feria media (Fig. 10. 11 8. 

vcr Fig. IO.12I a). 

Fig.10.118 
Retinocoroidopatía en perdigonada que afecta a la mácula 
y la periferia media. 
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b. COIl un respeto macular rdativo (Fig. 10.119). 
c. Con predominio macular. 
d. Asimét rico con predominio infcronasa l y respelO 

macular relativo . 
• Con cl tiem¡m las lesiones pueden connuir. Las lesiones 

inact ivas consisten en manchas atróficas blancas y bien 
dclimita(b s (Fig. 10.120). 

Fig. 10.tl9 
Reol'lOcoroidopada en perdigonada que respeta la mácula. 

Fig.10. t21 
ReorlOco roidopada en perdigonada (l'er texto). (Con:es¡~ 

de S. M.JewslcI.) 

Flg.10.120 
Retinocoroidopatfa en perdigonada resuelta. 

l . La angiografia con fluoresceína de las lesiones bien c~la · 

blccida.¡ muestra linción de la papi la y fu ga vascular (Fig. 
10 .121 b), pero l a~ Icsioncl> en ~rdigonada precoces pueden 
pcrm:lrlcccr 1> i1cnlc1> dur¡ullc el angiograma. de forllla que un 



mayor número de citas se aprecian clínica y no angiográfi ­
Cimente. 

4. L l angiografia con indocianina verde detecta k-sioncs en 
perdigonada más fácilmclUC (Iue Ju angiografia con fluoresceí­
na. Lo" hal lazgo.;; típicos en J::¡ enfenuedad activa son manchas 
oscuras hipon uorc.;¡ccntc", durante [a fase intermedia del 
angiogramil que l~nn:m(x'Cn así o <;c vuelven isol1uorescentcs 
durante las fase~ tardías. Otros do~ signos son los vasos coroi­
ck--os indi ~li ntos y la hipcrnuorcM:cncia coroidca difusa tardía. 

S. El electrorretinograma (ERG) es inferior a lo normal. 
6. Curso clínico. Aproxirnad:uncntc el 20% de los pacientes 

tienen una evolución auloli mitada y mantienen una agudenl 
vi~u :t l normal. El resto siguen una evol ución crónica con exa­
cerbaciones y recaídas durante varios arios con afectac ión 
visual debidu aL edema macularcisloideo (EMC) y oc,rsiorllll ­
mentc gli os is epirrc tini ana y NVC. 

7. Tratamiento. All1lque actualmellle no existc urw c~ lra tcgia 

definiti va de lratarn icllIo. se puede tener en cuema lo siguiente: 
a. Lo~ corticoitlel" periocul ares o s isté micos. produce n 

resultados iJ1(:l) n s i ~ l enlc~ . 

b. La ciclosporil/a. en e~tudios no controlados. ha demostra­
do ser superior al lra tamicnto con cort icoides y puede lle­
gar a .;er el tra tamicrno de elección. 

Coroidopatia interna puntiforme 

L'l coroidop,lI ía imema pumifon ne (ClP) es uml enfcnncdad rara. 
idiop.11ica y bil;lIcral que :¡recta típicamente a mujeres con miopía. 

l. U I presentación es en la cuat1a o quima décadas de la vida 
con visión cent ral borrOsa, con fre cuencia asociada con 
fot opsia. En alg unos ca~os la fo w psia puede dura r \'a r ia~ 
semanas anteS de In :\parición de ~ ig nos clínicos. 

2, Signos (en orden cronológ ico) 
• Mlílt iples y pequeñus manchas amari lla~ . in di~ti ntas y pro­

fu ndas en el pol o po~ t erior. todas en la mi sma fase de evo­
lución (Fig. 10.122) . Las les iones dol orosas se pueden aso, 
ciar con elevación ~ero~a de la reti na sensoria1. 

Fig.10.122 
Coroldo patla in terna puntifo rme activa. (Cortesía de Moorf.e ld , 
E~ HOSpit.11.) 

Uveítis 

• Dcspué" de algu lllls "emanas las lesiones aguda s se 
1"C1'ue1 ven. dejando cicat rices at róficas cl aramente marca· 
das que postcrionncnte pueden agrandarse y pigmentarse 
(Fig. IO.123). 

• No exil>te infl:tm:tción intraocular. 

Fig. 10.1l1 
Coroidopatía in terna puntiforme inactiva. 

3. La angiografia con f1uoresceína muestra hipcrfluoresccn­
da dc l:t!- Ic~ionc~ debido a defectos en vcntana en el EPR y. 
~ i ex i"tc, NVC (Fig. 10. 1 24b-d). 

4. El electrorretinograma (ERG) es normal. 
S. Curso clínico. Dcspué~ de un período de ti empo variable el 

otro ojo ~uc1e afcct:lrse. A Igunos pacientes presentan cicatri­
zación en la fóvell o NVC secundaria asociada con una cica­
tr iz en el año ~ i g ui ente a la presentaci ón . El pro nóstico es 
re lativ:lIllcnte bueno en los pacientes si n afectación macular. 

6. El tratamiento sólo es posib lc pam la NVC con las 
~i g Lli e l1l es opcione~ : 

(l . Fotocoagulaci6/1 COI/ fál>·cr. 
b. Lo~ corlicoides sistémicos pueden red uci r la fuga vascu­

lar ~ubrcli niana y e"tabili zar la visión. 
c. La resecci6/1 quirlÍrgica de la NVC bajo la fó"ea puede 

e.~ln r indicada en casos sek.'CCionados. 

Coroiditis multifocal con panuveítis 

La coroiditis multifocal con panuveítis es una enfermedad infl a· 
matoria infrecuente. recurrente y general mente bi latcra l. Aun· 
que la et io logía c~ m_cura. la infecc ión por el virus de Eps tcin­
Barr puede ser la responsable. La~ mujeres se afectan con mayor 
frecuencia. con una proporción 3: l . 

Signos clínicos y tratamiento 

l. L1 presentación e~ en la cuarta década de la vida con visión 
borro~a, que puede asociarse con moscas volantes y fOlops ia. 
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Fig.10.124 
Neovascularización coro idea en una coroidopatía interna puntiforme (ver texto). (Cortesía de S. Mllewski.) 

2. Signos 
• La vi tri ti s e~ universal ; existe uveítis anterior en el 50% de 

los casos. 
• Lesiones múlt iples. pequeñas. disen::ta~ . redondas u ovoi· 

deas. profundas y de color amari llo-gris localizadas en la 
periferi a y en el po lo posterior (Fig. 10.125). 

• Otros signos son aumento de la mancha c iega yocasional­
mente edema leve de la papila. 

l. La angiografia con f1uoresceína de las lesiones aetiva~ 
muestra un bloqu eo prCC07 y ¡i nción tardía . Las lesione~ 
inao::t ivas ant iguas Illuestran una hi pertl uoreseencia precoz 
con dccolomción po~terior durante la fase tardía. 

4. El e lectrorretinograma (ERG) e~ normal o ligeramente 
inferior a l normal. 

5. El curso cl ínico puede durar varios me~es. con el dc~a rro-

110 dc lesiones y episodios inflamatorios nllcvo~ y recu rren­
tes. Las lesione~ inac tivas ticnen bordes perforados hi en 
recor!<ldo~ y pig mentados (Fig. 10 .126) . El pro nóst ico es 
reservado porquc la visión central puede e~tar alterada por 
afectación directa de la fóvea . N ve secundaria a~ociada con 
un a cicatriz. EMe y en oea·;ioncs fibro~ i ~ ~lIbreti n i ana difu­
sa(Fi g. IO.127). 

Flg.10.125 
Coroiditis multifocal activa con panuveítis. 

6. El tratamiento co n eort ieoides s i~t émicos es efecti vo al 
mcnos en el 50% de lo~ casos. aunque los agentes inmuno­
supresores suelen ~cr necesarios para reducir las comp lica-



Uveítís 
lit 

FI,. 10.126 Frg.1 0.127 
Coroiditis multifocal activa con panuvertls. Fibrosis sub ret iniana difusa. 

Fi,. 10.128 
Slndrome de puntos blancos múltiples evanescentes (ver texto). (CQrtesla de S. Milewskl.) 



322 
Oftalmología Clínica 

c io nes dcllrlllamic nlO sistémico con corlicoidcs a largo 
plazo . Los ojos con NVC req uieren fotocoagu lación co n 
láser. 

Diagnóstico diferencial 

l. Sa rcoidosis 
• S imi litudes: coroidit is mu lt ifoc al y panuvcítis. 
• Diferencias: las lesione!> Mielen ser más numerosas en el 

fondo de ojo inferior y no se produce NVC. 
2. Histoplasmosis ocular 

• S imi litudes: cicatrici.'s coriorrctini:lIlas perforadas mulli fo­
cales y NVC. 

• Difere ncias: auscncill de innarnación intraocular y no se 
producen lesiones n ll cva~. 

3. Co roidopatía inte rna punt iforme 
• Si mi litudes: lesiones coroidcas Illulti focalc s y NVC. 
• Diferencias: auscnci:l de innamm;ión int raocular. afecta­

ción peri férica y predominio en mujeres jóvenes miopes. 

Síndrome de puntos blancos múltiples 
evanescentes 

El s(ndrome de pun to~ bl ancos múltiples evanescentes (S PUME) 
e~ una enfemlcdad infinm ntorin rara. id iopática. autolimitada y 
generalmente uni lateml. Afecta prefe rentemente a mujeres jóve. 
lles, en una proporción de 4: l . Aunque no existe tratam iento, el 
pronóstico es excelente. Es imponame conocer el SPBME por· 
que los s ignos sutiles pueden pll'illrsc por 1Ilto y dllr lugar a erro· 
rc~ diagllÓsticos de un trastorno más gmvc como la neurit is ret ro· 
bulbar. con sus posibles implicaciones. 

Fil. tO.130 
Epite lltis pigmentaria retiniana aguda (ver texto). (Con .... " de M. Prost.) 

Fig. tO.129 
Granulado residual de la fóvea después de un sfn drome de puntos 
blancos múltiples evanescentes resuelto. (Cortesí:l. óe S. M~.) 

1. La presentación Cl> en la tercera a (I uinta década~ de la 
vida con d isminución bru:.ca de la vis ión que se puede aso· 
ciar con fOlO psi;¡. q ue afeCt:l l ípicamell te a l campo visu;¡l 
temporal. En algullos p:ldc ntcs c~ to \'a preced ido de ~ínto· 

mas gri pales. 
2. Signos 

• Numerosos pun to~ blancos muy pequeños y profundos que 
;¡fl-ctan al polo posterior pero respetan la f6vea (Fig. 10. J 28a), 
La f6vca tiene un a:.pccto granular. 10 que hace que ~ u refle· 
jo sea anonllal o esté ausente. 

• Vitritis leve y v;¡sculi tb . 
• Edema p~l pi l a r y mllncnto de la mancha c iega. 



3. La a ngiografi a con f1 uoresceina de las lesiones act ivas 
muestra una fase precoz normal (Fig. IO.128b). La fase tar­
dfa muestra hipcrl1uorcsccncia. que puede tener U [1 aspecto 
«en guirnalda» (Fig. 10.128c y d). 

4. El e lectrorretinograma (ERG) muestra una disminución 
de la amplitud de la onda a. 

5. Curso clínico. Después de vari[ts sema nas los puntos desa­
parecen cSJXlJ1liÍncamcntc. la agudeza vi sual vuel ve a ser nor­

mal y el edema de la papil a se resuelve. Si n e mbargo. la 
f6vca munlicnc su aspecto alterado (F ig. 10. 129). 

Epitelitis pigmentaria retiniana aguda 

La cpilc liti s pigmentaria reti niana aguda es un trastorno ¡nlla­
m:norio raro. idiopático y autol imitado del EPR macu lar. Aun­
que no existe Iralilrnienlo. el pronóstico visual es excelente. El 

Uveítis 

cuadro es unilateral en el 75% de los casos y no hay inflamación 
intraocu lar. 

l. La presentación es en la tercera a quinta décadas de la vi da 
con afectació n brusca de la visión central que se puede aso­
ciar eon metamorfo psia. 

2. Signos. La fóvea muestra un ren ejo apagado. con discrctas 
agrupaciones de pocas manchas pequeñas. suti les. marrones 
o grises, a nive l de l EPR y qu e pueden estar rodeadas por 
halos amari llos hipopigrnentados (Fig. IO.130a). 

3. La angiografia con fluore sceína muestra pequeños pun­
tos de hipert1 uorcscencia con cen tros hipo t1 uoresce ntes 
(aspecto «en panal de abeja») sin fugas (Fig . 10. 130b) . 

4 . El e lectrorre tinograma (ERG) es inferior al normal. 
5. Curso clínico. Después de 6- 12 semanas. las lesiones agu­

das del fondo de ojo se resuelven y la agudeza visual vuelve 
a ser nonnaJ. Pueden quedar pequeñas agrupaciones residua­
les inocuas de pigmento en la fúvea . 
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Tumores del iris 

Melanoma del iris 

En general. Jos melanomas de la úvea son tres veces más fre ­
cuentes en los pacientes con iris azul/gris que en los que tienen 
iris marrón. Son extremadamente raros en personas de raza negra 
y no existe un predominio sexual. Las cnfcnnedadcs asociadas o 
con predisposición a melanomas de la úvea de inicio precoz son: 
(a) melonocitosis ocular, (b) neVUJ de Ota, Ce) lIevus cutáneos 
displásicos. (d) melanol1Ulfamiliar y (e) neurofibromatosis-I . El 
melanoma del iris supone aproximadamente el 5% de todos los 
melanomas de la úvea. La mayoría están compuestos porcéluJas 
fusiformcs B ( ver después) y t ienen escasa malign idad. Una 
minoría presentan un componente celular epitelioide y pueden 
ser agresivos. Es un tumor generalmente de creci miento muy 
lento sobre la superficie del iris y puede invadir e l ángulo y el 
cuerpo ciliar anterior. El pronóstico es muy bueno, y sólo apro­
ximadamente el S% de los pacientes presentan metástasis. 

Signos c1fnicos 

1, La presentación es durante la quinta a sexta décadas de la 
vida. que es una década antes que el melanoma del cuerpo ciliar 
y coroideo. con aumento de una lesión del iris preexistente. 

2. Signos 
a. Típicos 

• Nódulo pigmentado o no pigmentado que t iene al 
menos 3 mm de diámetro y 1 mm de espesor localizado 
en la mitad inferior del iris con una superficie suave o 
irregular (Fig. 11.1 ). Hay vascularidad superficial del 
tumor y es más fáci l de detectar en un tumor no pig­
mentado (Fig. 11.2) , mientras que en un tumor muy 
pigmentado ppede quedar enmascarada. 

• Se pueden ver distorsión pupilar, ectropión uveal y a 
veces cataratas localizadas (Fig. 11 .3). 

• Los signos asociados con un componente celular epite­
lioide prominente incluyen vascularidad importante. 
crecimiento rápido y pigmentación heterogénea. 

Fil,11.1 
Melanoma del Iris pigmentado. 

Tumores intraoculares 

M'''",o,,,d,' iris no pigmentado con vasos superficiales 
prominentes. 

Fil' 11,1 
Melanoma del Iris que produce distorsión de la pupila. 
ectropión uveal y una opacidad del cristalino localizada. 

b. Varialltes raras 
• Melanoma de crecimiento difuso dentro de la estroma que 

puede pro<lucir heterocromía hipercrómica ipsilateraL 
• «Melanoma en tapioca». que se caracteriza por múlti­

ples nódulos sobre la superficie del iris (Fig. 11.4). 

Tratamiento 

l. La observación de una lesión sospechosa supone una docu­
mentación cuidadosa con respecto a la extensión mediante el 
examen con lámpara de hendidura. gonioscopia y fotografía. 
El seguimiento debe prolongarse durante toda la vida porque 
el crecimiento puede tener lugar después de varios años de 
aparente inactividad. Inicialmente el paciente se revisa cada 
3-6 meses, después cada 6-9 meses y finalmente cada año. 

2. Iridectomía para los tumores pequeños con reconstrucción 
del iris para reducir la fotofobia postoperatoria. 

3, Iridociclectomía para los tumores que invaden e l ángulo 
(Fig. II .S). 
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Fig.11.4 
Melanoma del iris en tapioca. (Cortc l la de B. Dam3{O.) 

Fig. l1.S 
Visión gonioscópica de un metallOflla del iris que afecta al ángulo. 

4. La radioterapia con placas locales (braquitcrapia) o la irra­
diación externa con partículas cargadas para los tumores no 
resecables. 

S. La enucleación puede ser necesaria para los tumores que 
C['l.'CC1l difusamente. 

Diagnóstico diferencial 

l. Nevus del iris. ~i es gnmdc y distorsiona la pupila (I'f'r Fig. 
1 1.1 1). 

2. Hela noma del cuerpo ciliar con extensión ti través de la 
raíz del ir is (ver Fig. 11 .24). 

3. Las metástasis en el iris son raras y suelen presentarse en 
pilcientes con una neoplasia sis témica conocida. Los tumores 
secu ndarios son mUS,L~ de cn..'C imiento rápido. rosadas o ama· 
ril la<¡(Pig. 11 .6). <¡ucse asocian a menudo con signos de uvcí­
l is anter ior y en ocas iones hipcma. También pueden verse 
múlt iples deJ'ÓSitos pequeños (Fig. 11 .7). 

4 . El adenoma del epitelio pigmentario del iris es un 
tumor benigno raro que se caracteriza por un nódulo de color 
gris oscuro-negro con una superficie li'kl pero n veees mulli ­
nodu lar. habitu a lme nte en el iris periférico (Fi g. l Un. La 

Fig.11.6 
Metástasis solitaria en el irl5. 

Fig. t1.7 
Metástasis múltiples en el Iris. (Corcesia d~ B. D:omllto.) 

Fig.11.8 
Adenoma del epitelio pigmentario del iris. 

lesión causa desplazamiento anterior y adelgazamiento de la 
estroma del iris. (¡ue en ocasiones puede erosionarsc. ponien­
do de manifiesto la existencia del tumor con la biomicrosco­
pia con lámpara de hendidura. 



S. El leiomioma es un tumor benigno extremadamente roro que 
se origi na en e l músc ulo liso. El aSI>ccto es s imilar a l de un 
melanoma amelanótico exceptO que clleiomioma no cstá con­
finado necesari amente a In mitnd infe rior de l iris (Fig. 11 .9). 
En la mayor parte de los ensos el di agnóstico sólo puede esta­
blecerse hi stol6gicnmente. 

6. Quiste primario del iris (¡ 'er después). 

Fil. 11.9 
leiomioma del iris. 

Nevus del iris 

l . Un nevus del iris típico es una Jc~i6n pigmentada. plana o 
Jigel".lmcnte sobreclevada. que l>ucJe tener menos de 3 mm de 
diámetro (Fig. 11 .10). Se localiza en las capas superficiales 
del iris y a veces puede causar una distorsión leve de la pupi­
la y eClropión uveaJ (Fig. I 1. 1 J). 

2. Un nevus del iris difuso oscurece el pa lrón norma l de Ins 
c riptas del iris y origina una hetcrocrom{a hipercrómica (Fig. 
11.12). Se puede ver en los pacientes con síndrome de Cogon­
NI'I'se (I'er Capítulo 9) y puede mostrar también la prcsencin 
de pequeños nódulos peduncu lados que purcccn mamelones. 

Fil. 11.10 
Nevus del iris con varias pecas. 

Tumores intraoculares 

Fil. 11.11 
Nevus del iris que distorsiona la pupila. 

Fig. 11.12 
Nevus del iris difuso. 

l. Los nódulos de Lisch son múltiples pequeños hamartomas 
Illc!anocíticos bi latera les que se encuentran después de los 
16 años de edad prácticame nte cn todos los pacientes con 
ncurofibromatosis-I (Fig. 11.1 3). 

Flg.11.13 
Nódulos de lisch. 
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4. Las pecas son más peqlleiiil~ que los nevus (I'('r Fig. 11.10). 
Sue len ~er múlt iples y bilatera les. pero nunca di s tor~iona Jl !il 
arquitectura del iri s. 

• Quistes del iris 

Quistes primarios 

Los quiMC, .. primarios del iris M)1l Un¡l~ curiosidades r..tm~ (l lIC ~ 
originan del epitelio pigmentnrio del iris o. excepcionalmcnlc. de 
la estroma. Ln inmensa mayorín, especialmente 1m que ~c origi­
nan en el epitelio pigmentario. ~O I1 c~ t ncionarios y a~intOIl1;'\licos . 

l . Lo~ qu i~ l cS epiteliales ~on c!'>truClurJ.s gJob lll a rc~. ~ol ¡larias. 
unihllcralcs y de color marrón oscuro que se Imn:. ilulll in:m. 
l"u .. .'(lcn cstar local izad:l,> en el borde de la pupila (Fig. 11 . 14). 
en la LOna media (Fig. 11 . 15) O en la raíz. del iris. En oca."ío­
!les los quiste!'. se desprenden y n otan librcmeme en la cáma­
ra ante rior o e l humor vítreo. La inmensa mnyorfa son ino­
cuos y raramente necesitan trmami ento. 

Fig.1I.14 
Quiste epitelial pupilar del iris. 

Fig.11.1S 
Quiste epitelial del iris en la tona media. 

2. Lrn. quistes de la estroma se presentan en el primer año de 
vida. Son un ilaterales y ~o l ¡ tarios, tienen una pared anterior 
suave y transparente y contienen líquido (Fig. 11.16). El quiste 
puede penlmneccr inactivo durante años o aumentar de tamaño 
bmscamente y causar g laucoma secundario. (!cscompcnsación 
CQnleal. y mostmr un ni \eI de Uquido-depósito:> como rc.siduo 
de un seudohipopi6n (Fig . 11 . 17). En ocas iones el qu iste se 
puedc romper, liberándose del iris, y queda 110tando cn la 
eámara anterior o migra hnc ia otra l(x::a lización. Aunque puede 
ocurrir una rl~grcsión espontánea. la mayorfa necesitan trata­
miento n"K:d irnl1e aspiraci6n con aguja o ext irpación quinírgica. 

Fíg.11.16 
Quiste de la estroma del Iris primario. 

Fig.11.17 
Quiste de la estroma det iris primario que contiene un nivel 
lIquido-depósitos. 

Quistes secundarios 

Los quistes secundarios del iris se producen como rc~ ultado de 
un implante. parásiTOS (Fig. 11 . 18), tumores o el uso prolongado 
de mi&icos de acción prolongud:t. Los últimos 1<>uelen ser bilate­
ra l e~. pequeño:> y múltiplc. ... y 1<>C localizan en el borde pupilar 
(Fig. 11 . 19). Se puede evit:tr 1<>U aparic ión mcdhmtc cl empleo de 
fcni lcfri nu a l 1,5% tópica. L()~ quistes de implarllación ~ origi-



Fig.1f.18 
Quiste del iris sec.undario que c.ontiene un gusano. 

Fig. 1U9 
Quiste del iris secundario debido a la adminlstracion tópica 
de mióticos de acci6n prolongada. 

nan por el del>ósito de células epi lelia les ~u pcrfici ales de la con­
jUllliva o la córnea sobre el iri s despué~ de un tr.lUmatis mo pe ne­
trante o quiní rgico y pueden ocasionar lo s iguiente: 

l . Lo s quistes perlados son pequeña, les iones sólida.'> y blan­
cas con p:m ... dcs op.1cas que se locali7...an en la eSlroma. y no 
están conectados con la herida. 

2. Los quistes serosos son translúcidos, eSlán re llenos de líqui­
do y pueden e~ t lLr conectados con la herida (Fig. 11.20). A 
menudo se agrandan. dando lugar a edema cOfll ea l. uveíti s 
anterior y glaucoma. La biomicroscopi a con ecografía puede 
moSlrar la locali7':lc ión y 1:1 extensión de la.'> lesiones cuando 
se plantea la resección quirúrgica. 

• Tumores del cuerpo cilia r 

Melanoma del cuerpo ciliar 

Al rededor del 10% de l o~ me1anomas uvc:l1c.'> se originan en el 
cucrpo ciliar. 

Tumores intraoculares 

Fig. 1I .20 
Quiste del iris secundario después de un trasplante cornea!' 

Signos clínicos 

l . La presentación es dumnle 1:1 sexta década de la vida con 
s ínto mas vil> uales. aunque cn ocasiones el mmor se puede 
descubri r casualmente. 

2. Los signos depe nden dclt arnaño y de la localizac ión del 
tumor. Los tUlllores pequeños y loca li zados no se pucdcn 
visu:ll iLar ~in dilat:lción pupilar y goniol>copi:l. 
• Vaso, s:lnguíllcos epiesclcra1cs d ilal:ldos en clmi.'> rl1O CU:l­

drante <I ue el tumor (vasos cenlillcla) (Fig. 11.21). 

Fig.11.2 t 
Melanoma del cuerpo ciliar con vasos centinela asociados. 
(Cort e$ia de B. Dlmuo.) 

• La extensión exlraocular I I trllvés de los vasos emisarios 
esd eralc" puede dar lug¡¡r a una rnaS.1 epibulbar oscum (Fig. 
11.22). que ~ pt.k.-"(\e confundir con un melanoma conj unt ival. 

• La presión ~obre el crislalino puede provocar as tig matis­
mo. subluxación o catarata (Fig. 11 .23). 

• La erosió n a tmvés de la raíz del ir is puede si mul:lr un 
meJanoma del iris (Fig. 11 .24). 

• La eXlensión poslerior dcltulllor puede causar un desprcn­
di miento dc retina. 

• La u ve ít i~ anterior. causada por nec rosis de l tumor. e\ 
inhabitual. 
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Fig. 11.22 
ExtensiÓn extraocular de un melanoma del cuerpo ciliar. 

Fig.11.21 
Desplazamiento del cristalino por un melanoma del cuerpo 
c il iar. {Cortesia de C. s"rry.) 

Fig. 11.24 
Melanoma del cuerpo ci liar que erosiona la raíz del ir is. 

• El creci miento circunferencial (an ul ar) del tumor de 360" 
tiene el peor pronóstico porque el d iagnósti co precoz es 
di fíc il. 

E.xploraciones 

1. La biomicroscopia con lámpara de hend id ura con una 
lente de contacto de triple espejo a través de una pupi­
la bien d ilatada es esencial y espec ia lmente úti l para de tec­
tar la erosión hacia delante a través de la ra íz del iris dent ro 

del ángu lo. 
2. La transiluminación puede dar una ind icac ión aproxima­

da de la extensión del tumor pero ti ene poco valor diagnós­
tico porquc un mcJanoma amcJanótico puede ser tran ~ i l u mi ­

nado . 
3. La biomicroscopia con ecografía cs útil en los ojos con 

medios opacos y también proporciona información respecto 
a la~ di mensiones y la extensión. 

4. La biopsia puede ser úti l en casos selecc ionados. 

Tratamiento 

l . Considera ciones genera les (ver e l me lano ma coroideo 
mús adel ante). 

2. La enucleación es el tratam iento de elección para los gran· 
des melanomas del cuerpo ciliar y los que afectan a la coroi ­
des anteri or. La presencia de glaucoma secundari o. resultado 
de la invasión extensa del canal de Seh1cmm. es también una 
indicación de enucleación. 

3. La iridociclectomía se puede rea li zar para tumores de 
tama ño pequeño o medi o que sólo afectan a una tercera parte 
del ángulo iridocornea1. Las complicaciones más graves son 
he morragia vítrea, despre ndi mie nt o de retina y resección 
incompleta. 

4. La radioterapia mediante braqu iterapia o irradiación Cün 

haz externo puede ser adecuada para casos seleccionados. 

Diagnóstico diferencial 

1. El sínd r o m e de efusión uveal (ver Fig. 12.66) puede 
parecerse a un melanoma ci rcunfercnc ial del cue rpo ci liar. 
Sin embargo. la efusión uveal es lobul ada. brill ante a la trans­
ilumi nación y aparece como quística en la ecografía. 

2. Los quistes iridociliares epiteliales congénitos pueden 
desplazar al cri stalino pero se pucdcn diferenciar fáci lmente 
del melanoma mediante ecografía. 

3. Otros tumores del cuerpo ciliar. que so n ex tremada­
mente raros, son medu locpitcJioma. mctástasis. [HJenocarci­
nom a. adenoma qu ísti ca y le iom io ma. En la mayorfa de 
ellos el d iagnóstico correcto s610 se puede hacer histológi­
camente. 

Tumores coroideos 

Melanoma coro ideo 

El mcJanoma de la coroides es e l tumor intraocular primario 
más frecuente en adultos y supone el 85% de los casos de mela· 
noma uveal. 



Signos clínicos 

l . La p resentación suele scrdur.lOte la scxta década de la \'ida 
(entre la quima y 1:. oclllva) de una de las fomlas siguiemcs: 
• Se puede detectar un tumor as intomático por casual idad. 
• Los tumores si ntomáticos pueden causar una disminución 

de la agudeza visual o un defecto en el campo visual. 
• Alrededor de una tercer:. parte de los pacientes se quejan 

de la presencia de "bolas de luz,. muy breves que atravie­
san el cmnpo visual dos o tres veces al d ía. y que resultan 
más aparen tes con luz tenue. 

2, Sig nos 
• Una m l\S:l en forma de cúpula, sobreelevada y suhreti niana. 

de color marr6n o gris (Fig. 11 .25) . En ocasiones el tumor 
puede ser moteado con pigmento marrón oscuro o negro, o 
puede ser prácticamente amdan6tieo (Fig. 11 .26). La pre­
scncia de pigrnemo sllpcrf.ciul anaranjado (Ii pofu scina) sobre 
la superficie dd tumor es frecuente pero no diagn6stica. 

• A medida que elt lltl10r crece puede atmvcsar la membrana de 
Bruch y adquirir un aspecto en fornlll de hongo (Fig. 11 .27). 

Fig, t 1,25 
Melanoma de la toroides. 

Fig. 11 .26 
Melanoma amelanótico de la coroides. 

Tunno res intraoculares 

Fig. t 1.27 
Melanoma coroideo en forma de hongo con IIpofuscina 
superficial. (Cortesla de D. Lchman.) 

• Es común un desprendimiento exudativo sccum.lario y no debe 
confundirsccon un desprendimiento prim¡uio regm,at6geno . 

• Otros s ignos que se asocian a veces son la presencia de 
pliegues coroideos. hemorragia. glaucoma secundario. 
catamt:1 y uveít is. 

Exploraciones 

l. 1 ... 1 oftalmoscopia indirecta binocula r cs suficiente para 
e l diagnóstico exacto en la inmensa mayoría de los casos. 

2. L"1 biomicrosco pia indirecta con lámpara de he ndidura 
es tÍt .. 1 pam la detecci6n de s ignos suti les asociados con tumo­
res relmivmncnte pequeños. como la presencia del pigmento 
li pofuscina, lfquido subretini llno. cambios cis toideos cn la re ti­
na sensorial que rt:cubre y Vtt'iOS di\¡llados dentro del tumor. 

l . La ecografí a es el método más exacto para es tab lece r el 
tallluño deltul110r y delectar la cxtensión cxtraocular. La eeo­
graffa en modo 13 muestra el borde anterior del tumor como 
una cavidad acústica. la excavaci6n w foidca y las sombras 
orbitllles (Fig. 11 .28). 

Fig.11.28 
Ecografia en modo B que muestra un mela noma coroideo 
y un desprendimiento de retina secundario. 
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4 . La angiografia con f1uo re sce ína l iene un valor limitado 
en e l di agnóstico porque no hay un patrón patognomónico. 
La mayoría de los mcla numas muestran una «ci rcu lación 
doblc» (Fig. 11 .29b Y e), nuorescenclajaspeada durante la 
ra~c J Ttc riovcnosa . co n tinción prog resiva de la les ión y 
retención prolongadn del colorante (Fig . 11.29d). 

5. La angiografia co n indocianina verde es superior a la 
angiografía con fl uorcsccína porque hny menos interferen­
cias causadas por los cambios del Er R, mejor visualización 
del tumor y de los vasos coroidcos. y superior defi nición de 
los márgenes del tumor. 

6. La RM. especi almente cuando se comb ina con secuencias 
espirales de In superficie y con supresión de grasa, puede 
\li~ ualizar los melanomas coroideos que son hiperintensos en 
imágenes con carga T I (Fig. 11.30) e hipoi ntensas en imáge­
nes con carga T2. aunque estos signos no son patognomón icos. 

7. La imagen con Doppler-eolor puede ser lítil para di feren ­
ciar los tumores pigmentados de la hemorrllgia int raoc ular, 
especial mente en ojos con medios Opllcos. 

8. La biopsia por aspiració n con aguja fina se em plell en 
ocas ioncs para obte ne r a~pirados cel ulilres para aná li sis 
cuando cI diagnóstico no se puede estab lecer por métodos 
menos invasivos. 

9. Lll e xploración clínica ge neral pretende lo siguiente: 
• Excluir una metástasi s en la coroidcs. que suele ocurrir a 

part ir del bronqui o en ambos sexos y de la mama en las 

Fig. 
RM con carga T1 que muestra un me lanoma coroideo 
(flecha blanca) y extensión exvaocular (flecha negra). 
(Corte<ia de M. Kal"Qknk·Kul~sL1.) 

mujeres. A veces. el primer lugar es cl ri ñón o el tracto gas· 
troi ntcstinlll. Las ex plorac iones iniciales deben incluir 
radiografía de tórax , exploración rectal y mamografía en 
las mujeres. 

Fig. 11 .29 
(a) Melanoma 
coro ideo; 
(b y e) fas e 
preco"l de la 
angiografia con 
fluoresceína que 
muest ra una 
«circulaciÓn 
do ble»; (d) fase 
tardía que 
muestra una 
hiperfluo rescencia 
ligera debida a 
fuga. (Cortesia 
de S. Mitcwskl.) 



• Detectar una di seminación metastá8ica (/f'sde la coroides, 
ya que es to influ ir;'; en el tratamienlo. Por ejemplo, un 
pacie nt e con una enfermedad Illctastásica declarada no 
será sometido a enucleación de un ojo no doloroso . El 
hígado es con diferencia el lugar más frecuente de las 
metástas is. L:I a fectac ión hepática se dctectll med i:lnte 
ecografía y aumento de los valores de gammaglutamil 
transpept idasa y fostalasas alcalinas. Tambi én hay que 
soliciwr un a rad iografía de tórax para detectar la posi ble 
presencia de met¡íslasis pu lmonares, aunque éstas so n 
poco frecuentes sin metástasis hepáticas. 

Tratamiento 

La elección del tr.lltunicnto adecuado es compleja y debe adap­
tarse a cada paciente individualmente. ten iendo en cuenta los 
siguientes factores: (a) tamaño. localización, extensión y activi­
dad aparente dellull10r. (b) estado del otro ojo, Ce) salud general 
y edad del paciente, y (d) deseos y te mores del paciente . Por 
ejemplo, el tratamiento puede no ser adecuado para un tumor de 
crecimiento lento en el único ojo de un paciente muy anciano O 

crónicamente enfenlJO. Hay una te ndencia que va en aumento 
hacia cl empl eo de tratamiento combinado con las modal idades 
siguientes: 

l. La braquiterapia es con frecuencia el tratamiento de pri ­
mera clección porque es relativamente senci llo y efectivo. 
a, Las i"djcaciolle~· son tumores de mc nos de 10 mm de 

sobreelevación y menos de 20 mm de diámetro basal en los 
quc hay una posibil idad razonahle de conservación de la 
visión. En algunos casos puede ser precisa la termoterapia 
transpupi lar suplementaria para mejorar los re.sult."ldos. La 
regresión del tumor se inicia alrededor de 1-2 meses des­
pués del tratamiento y se mantiene durante varios anos. 

b. Las complicaciones son retinopatía, papilopatía, hemo­
rragia vítrea, catarata y recurrencia del tumor. 

c. La ta.w de cl/ración es si milar a la de la enucleac ión de 
tumores comparubles . 

2. Radiote rapia externa con protones O iones de helio por 
medio de un ciclotrón. Las ventajas de esta forma de radiote­
rapia sobre la brnquiterapia son que el haz puede enfocar 
mucho m..is y proporciona una dosis relativamente homogénea 
de radiación. El trntnrniento se fracciona a lo largo de 4 díns, 
administrando cada dosis durante un período de 30 segundos. 
a. Las indicaciolles son tumores que son inadecuados para 

la braqui terapia a causa de su tamaño o de la loca lización 
posterior dentro de los 4 mm de la papila o la fóvea. 

b. Las complicacio"e~· . que son más frecuentes después de l 
tratamielllo de tu mores grandes, incluyen pérdida de las 
pestañas. despigmcntación palpebml. canalicu litis co n 
epífora. querati ni zación conjuntivaL qucrat itis, desprendi ­
miento retiniano ex udativo y glaucoma neovascular. 

c. La ta.w de cllración es si milar ¡¡ la obtenida tfas la hra­
quiterapia o la en ucleación . 

l . La termoterapia transpupilar (Tli) se realiza con un 
láser de diodo para inducir hipertermia pero no coagulación. 
a. Las illdicaciolles son pequeños tumores seleccionados, 

espccialmenle si son pig mentados y se localizan cerca de 

Tumores intraoculares 

la fóvea y 1.1 papila ópti ca. TlLmbié n es una modalidad 
co mplementari'l a la braquitcrapi a. 

b. Las COmfJlicaciolles so n defe ctos del ca mpo vi sua l y 
maculopatía. 

4. La resección locaJ transescleral es un proccdimientodifí­
eil que supone la escisión del tumor con un ribete de coroides 
sana h:~o un colgajo escleml de espesor pareial. El procedi­
miento se lleva a cabo bajo hipotensión arterial sistémica. 
(l . Las indicaciolles son tu mores cuidadosamente seleccio­

nados que son demasiado grucsos para la radiotcrapia y 
generalmente tienen menos de 16 mm de diámetro. 

b. Las complicaciotles incluyen he morragia, desprend i­
mielllo de rclina. catarata y recurrencia del tumor. 

5. L1 radioclrugía estereotáxica con cI corte Gamma es un 
nuevo método que supone la admi ni~ t ración en una sola 
sesión de radiación ion izante a un volumen de tejido locali­
zado estereotáxicamente. Esta moda lidad es una alternmiva a 
la irmdiación con partículas carglldas o la enucleación pam el 
tratamiento de los tumores grandes con conservación de la 
función ViS Ulll en casos seleccionndos. 

6. Enucleació n 
a. Las i"dicaciones de ext irp¡lción del gloho ocula r so n 

tumores muy g ra ndes, especialmente si se ha perdido 
irrevcrsib lemente tod a la visión útil. En estos casos se 
prefi ere la enucleación a la bmquiterapia porque la dosis 
de irradiación necesaria para alcanzar el ápex delwmor 
sería demasindo grande para conservar el resto del globo 
ocular. 

b. Para evitar In diseminación hematógena de células malig­
nas, la técnica de enucleación debe ser meliculOSll. El pro­
cedimiento ha de llevarse a cabo con un ai slamiento y una 
sección delicados de los mú sc ul os extraoculares y una 
trncción mínima del nervio óptico mientms se seccionan. 
Aproximadamente 4 semanas después de la enucleación, 
el paciente se puede adaptar un ojo artilicial. 

7, La exantera ción de la órbita está indicada en pacie ntes 
con exten sión ex traocu lar importante en e l momento del 
diagnóstico o pura recurrencias orbitarias después de la enu ­
cleación. 

8. El tratamiento paliativo con quimioterapia y/o inmunote­
rapia puede prolongar la vida en pncientes con enfermedad 
mctastásiC3. En los pac ientes con metástasis pulmonares la 
esperanza de vida es generalmente inferior a I año y, cuando 
el hígado está afectado, es infcrio r a 6 meses. 

Clasificación de Callender modificada 
de los melanomas de la úvea 

1. Los m e lanomas de células (usi(ormes. que sUl>one n 
hnsta e l 45% dc todos los tumores, cstán compuestos por 
células fu siformes . con una pequeña proporción descrita 
como fasc iculares debido al al ineam iento en empali zada o en 
fOOlla de cinta de las células en filas paralelas (Fig. 11 .31). 

2. Los melanomas de células epitelioides puras suponen 
el 5% dc todos los tumores (Fig. I 1.32). 

l, Los melanomas de células mixtas. que contienen células 
fusiformcs y epitcl ioides, suponen el 45% de todos los tumo­
res (Fig. 11.33). 
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Fig.11.31 
Melanoma de células fusiformes fascicular. (Cortes i~ de A. Garner.) 

Fig.11.12 
Melanoma de células epitelioides. (Cortesía deA. Gamer.) 

Fig. 11.33 
Melanoma de células mixtas. (Conesia <leA Garoor.) 

4. Los melanomas necróticos. en los que el tiro de célul a 
predominante es irreconocible. suponen e15% restante (Fig. 
11.34). 

Fig.11.l4 
Melanoma neerótico. (Cones(a deA. Garner.) 

Factores pronóstico 

l. Los signos histológicos que lienen un pronóstico adverso 
so n un gran n(IITICrO de células cpi! elio ides por campo de 
gran aumento. asas vasc u lares cerradas detl!ro de l tumor e 
infiltración linfocítica. 

2. Las anomalías cromosómicas dentro de las l:él ulas del 
melanoma se asocian con un pronóstico muy malo. con una 
mortal idad del 50% a los 5 años. 

3. Los tumores grandes tienen un peor pronóstico que los 
tumores peq ueños. Después de la enucleación. la mortalidad 
a los 5 años es la siguiente: 
• Tumores pequeños « 10 mm de diámetro): 16%. 
• Tumores medianos (10- 15 mm de di ámetro): 32%. 
• Tumores grandes : 53%. 

4. La extensión extraescleral comporta un pronóstico muy 
malo. 

S. Localización : los tu mores anteriores ti enen un pronóstico 
peor porque sue len diagnost icarse más tarde que los que 
están cerca del polo posterior. 

6. UJS pacientes ancianos con edades superiores a los 65 
años tienen un pronóstico peor que los pacientes más jóvenes. 

Diagnóstico diferencial 

Aunque en la inmensa mayoría de los casos e l diagnóst ico es 
sencillo. los siguientes trastornos deben tenerse en cuenta en el 
di agnóstico diferencial de los casos atípicos, especialmente los 
mclanomas amelanóticos: 

l. Otros tumores coroideos, principalmente nev us grandes. 
hemangiomas circunscritos y metástasis solitarias. 

2. Granulomas coroideos solitarios asociados con la sar· 
coidosis y la tuberculosis. 

3. Escleritis posterior (ver Capítulo 7). 

Nevus coroideo 

Los nevu s coroidcos existen en aproximadamente el 5% de la 
población general. pero son menos frecuentes en los individuos 



de piel blanca. Aunque probablemente existen ya en el momen­
to del naci miento. el crecimiento máximo tiene lugar pri ncipal­
mente durante los años prepuberales y es extrt: rnadamente raro 
después. Por este motivo. el hecho raro de un crecimiento detec­
table cl ínicamel11e debe despertar sospechas sobre la posibil idad 
de transformación mal igna. 

Signos 

l . Nevus típico 
• Una les ión de colo r gris pi zarra o g ris-verdosa, pla na o 

mínimamel11e sobreelevada, ovalada o circular y as intomá­
tica, con bordes detectables pero no recortados y que se 
puede asociar con drusas en la superticie (Fig. 11 .35 Y ver 
Fig. 11 .38a). 

• El di ámetro es infer ior a 5 mm y el espesor I mm o menos. 

Fig.11.35 
Nevus coroideo !fpico. 

2, El nevus sospechoso tiene una o más de las características 
siguientes: 
• Presencia de síntomas, como metamotfopsia o fotopsia. 
• Una lesión superior a 5 mm de diámetro y superior a I mm 

de espesor (Fig, 11.36). 

Fig.11.l6 
Nevus coroideo sospechoso. 

Tumo res intraoculares 

• Agrupaciones de pigmento anaranjado (Iipo fuscina) sobre 
su superficie (Fig. 11.37). 

Nevus coroideo sospechoso con lipofu scina superficial. 

• Ausencia de drusas superficiales cn una lesión gruesa. 
• Localización cn el margen posterior de la lesión dentro de 

los 3 mm dc la papila óptica. 
• Un desprendi miento de retina scrio sobre la superficie de la 

lesión o inferiormel11e. 

NO: Cuanto mayor es el número de estos signos. mayor 
es la probabi lidad de que la lesión sea un melanoma. 

Exploraciones 

l. Los hallazgos de la angiografia con fluoresceina depen. 
den de la can tidad de pig mentación dentro de l nevus y los 
camhi os asociados del EPR que lo recu bre. La mayoría de 
los nevus coroi deos son avaseulares y pig mt:ntados, dando 
lugar a hipofluoreseeneia causada por bloqueo de la Iluores· 
eencia coroidea de fondo. Si el nevus se asocia con dlllsas en 
la superficie. esto dará lugar a áreas de hi pert1 uorescencia 
(Fig. 11.38b). Sin embargo. la angiografía con fl uoresccína 
no es út i l para distinguir un melanoma pequeño de un nevus. 

2. La ecografia muestra una lesión plana o ligeramente sobre­
ekvada con una rellectividad interna elevada (Fi g. 11 ,39). 

Tratamiento 

l. Lns nevus tipicos no requ ieren seguimiento porque el ries­
go de transformación mal igna es extremadamente bajo. 

2. Lns nevus sospechosos deben ser examinados ini cial men­
te cada 3-6 meses y dcspués cada 9-12 meses con fotografía 
de l fondo de ojo y ecografía para detectar la posibi lidad de 
crecimiento. Aunquc es difíci l detectar cllmbios pequeños en 
el espesor med iante ecogmfía, una comparación cuidadosa 
de las fotografías del fondo de ojo. prestando una atención 
especial a la localización de señales de referenci a como los 
vasos sanguíneos, suele ser un método fi able pam constatar 
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Fig. 11.38 
(al Nevus coroideo típico con drusas superficiales: (b ) angiografia con f1uo rescefna que muestra bloqueo de la flu orescencia de fondo y 
una hiperfluorescencia de las drusas superficiales. 

FIg.11.39 
Ecografía en modo B de un nevus coroideo (ver texto). 
(Cortes;a de M. Karokrak.Kul"s¡:!..j 

e l creci miento. Cuando se documenta Id crecimien to. hay 
que reclas ifica r la lesi6n como mclanomH coroidco y tra tarlo 
de acuerdo con el lo. 

Hemangioma coroideo circunscrito 

El hemangioma coroideo ci rcunscrito es un harnanorna vascular 
raro y benigno que probablemente existe en el momento de nacer 
pero que no se vuelve sintomático hasta varios años después . El 
tumor es casi siempre solitario y no se asocia con enfermedad sis­
témica. La mayoría son estacionarios y algunos crecen lentamente. 

Signos clínicos 

l. La presentadon tiene lugar en la cuarta o qu inta décadas 
de la vida . con afectación visual central uni lateral. 

2. Signos 
• Masa coroidea en forma de cúpu la o placa y de color rojo­

naranja que se mezcla con la coroides de alrededor (Fi g. 
11.40). Pueden existir focos blancos sutiles en la superficie 
del tumor y probablemente corresponden a metaplasia 
fibrosa del EPR que lo recubre. 

Fig.1tAO 
Hemangio ma coroideo circunscrito. (Cortesía de 1.A Shield. 

y A. Si ngh .) 

• La lesió n suel e medir en tre 3 y 9 mm de diámetro y 
se localiza hab it ualmente en la zo na yu;o;tapap ilar o 
macular. 

3. Las complicaciones son degeneración retin iana ¡; istoide 
secundaria que cu bre cltumor. desp rend imiento de fetina 
e;o; udativo. invas ión mal:ul ar. degeneración del EPR Y fibru ­
sis subret iniana. 



Exploraciones especiales 

l. La ecografía mues tra una l e ~i ón ova lada o en placa 
con un borde anterior marcado y una rcncctividad interna 
alta. pero '1 in exca vación coro idea o ~olllb ras orb it a ri a~ 

(Fig. 11.4 1). 

FIl. 11.41 
Ecografia en modo B de un hemangioma coroideo cin::unscrito 
(ver texto). (Cortes! .. de So Mllewski) 

2. La angiografía con fluoresceina muestra llenado du rante 
la fase eoroidca (Fig. 11.42a). hipernuorescencia progres iva 
durante la fasc venosa y fuga tardía (Fig. 11 .42b). 

Fil. 11.41 

Tumores intraoculares 

Tratamiento 

Las lesiones que ponen en pel igro la v i ~i6n se pueden tratnr de 
la siguiente forl11:l: 

l . Termote rapia t,.anspupila,. para las les iones que no aft,.'C­
tan a la m:'icula . Se puede ad mini~ t ra r vcrde indocianina 
como adjunto para aumentar la captación de la energía del 
láser de diodo. 

2. Radiotera pia med iante irradiación con haz externo a dos i ~ 

bajas respct:mdo el cri s\.3 lino o bmqu iterapi a. 

Hemangioma coroideo difuso 

El hemangioma coro idL"O difuso suele afectar a más dc la mitad 
de 13 coroides y crece muy lentamcntc . Se produce de fo rma 
característica en pacientes con síndrome de Sturge-Weber ipsi­
lateml 31 13do del nevus flamm l!Wi ( \'er Capítu lo 20). 

l. La presentación es en la tercem década de la vida con afL-c ­
tación visual. 

2. Signos. Engrosamiento de la coroides y un color rojo inten­
so «en tomate ketcl/Up». que es más marcado en el polo pos­
terior (Fig. 11.43). 

3. Las complicaciones son degeneración retin iana ci stoide 
secundaria y de~prend im ien to de retin:l cxudativo. 

4. El tra tami e nt o se rea liza mediante radio terapia con haz 
extemo. 

Tumores metastásicos 

La coroides es con diferencia cl lugar más frecuente de las metás­
tasis uveaJes. correspondiendo a un 90% de ellas. seguida del iris 

Angiografía con fl uorescefna de un hemangloma coro ideo circunscrito. <a> Fase pre<o'Z que muestra hiperfluorescencia debido 
a llenado; (b) fase tardía que muestra fuga. (Cortesia de S. Mk!wski) 
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Fig. 
Hemangioma <:oroideo difuso. 

y el cuerpo ci liar. Los tumores metastásicos en la eoroides son más 
frec uentes que las neoplasias pri marias pero su presencia suele ser 
indclcctable o estar ensombrecida por la cnfennedad general del 
paciente. El lugar pri mario más frcc lIcntecs la mama en las muje­
res y el bronquio en ambos sexos. Una metástasis coroidea puede 
ser la forma de presemación inicial de un carcinoma bronq uial . 
mientras que una his toria antigua de mastcctomía es habitual en 
las pacientes con tumores de mama. Otras locaJi 7..aciones primarias 
menos frecuentes son el tracto gnstrointestinal. el riñón y el mela­
noma cutáneo. Sin embargo. la próstata es un lugar primario extm­
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 quc tiencn carcinoma de mama. En las pacicntes 
con carcinoma dc mama . los factores de riesgo dc metástasis 

wroideas incluyen la diseminación de la enfermedad en más de un 
órgano y la presencia de metástasis pulmonares y cerebrales. 

Signos clínicos 

1. La prese ntación suele ser con afectació n repent ina de la 
visión, aunque Ins metástasis pueden ser asintomáticas si se 
s itúan lejos de la mácula. 

2. Signos 
• Lesión ova lada o en placa. de color blanco-crema y creci ­

miento rápido. localizada generalmente en el polo poste­
rior (Fig. 11 .44) . 

• El tumor raramente se sobrec leva lo suficiente porque 
infi ltra lateral mente (Fig. 11.45). 

Fig.11 .... 4 
Metástasis corotdea de un carcinoma de coton. (Corte, la 

de S. Mllew,ki.) 

Fig.11.45 
Metástasis coroidea de un carcinoma 
de mama. (Cortes(a de M, Karolczak­

Kulesn.) 



• A veces Jos depósiws <ldoptan una forma globu lar y pue­
den simu lar un mclanoma amclan6tico. 

• Los depós itos pueden ser múltiples y afectan a ambos ojos 
en el 10-30% de los casos. 

• El desprendi mienw de re li n<l exudmivo secund;:¡rio es fre­
cuente y puede prod uci rse en ojos con depós itos relativ<l ­
mente pequeños. 

E.xploraciones especiales 

1. La e co grafía muestr;:¡ engros;:¡mic nto coro ideo difuso y 
renee¡i vidad acústica interna moderada (Fig. 11.46). 

2. La a ngiografia con f1uoresceína muestra hipern uorescen­
cia precoz (Fig. 11 .47b) con ti nción tardía di fusa (Fig. 11.47c 
y d). ¡x:ro. al contrario que los mclanomas coroideos, no hay 
una «c irculación doble». 

3, La bio psia, transesc1eral o po r aspirac ión co n ag uja fin a, 
puede scr úti l. 

Fig. 11.47 

Tumores intraocula res 

Fig.1 1.46 
Ecografla de una metástasis coroidea (ver texto). (Cones la 

de M. Ka rolczak- Ku le.u.) 

(a) Metástasis coroidea; (b) fase arterial de angiografía con fl uorescefna que muestra hiperfluorescencia pero ausencia de una 
{(circulación doble»; (e y d) fases tardías que muestran tinción. (Cortesia de S. Milewskl.) 
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4 . Exploraciones s is t é micas pam dCI<:cta r e llUmor pri rn::trio. 
si es dcS{:onocidu. ti otras localizaciones melaslásicas. 

Tratamiento 

l . O bservació n, si el paciente cst<'i asi ntomático o recibe qui­
mioterapia sistémica. 

2. Radiotera pia . con haz externo o mediante braquitcrapia si 
cl lOTllor es pequeño . 

J . !-1 termoterapia t ra nspupilar es úti l pura los depós il~ de 
espesor moderado y mínima cantidad de líquido subretini:mo. 

4. El trat a mie nto sisté m ico del tumor primario puede ser 
beneficioso para l <l~ metástas is ('oroidc3S. 

5. Puede ser necesaria la e n ucle ación en caso de un ojo ciego 
doloroso. 

Coristoma óseo coroideo 

El corisloma óseo coroideo (o~lComa) es un tumor osificantc 
muy raro y be.nigno, de creci miento muy lenlo y que afecta IÍpi­
c:unenle a mujeres jóvenes sanas. Se afectan ambos ojos en a lre­
dedor del 25% de los casos. pero no necesariamente de fonn a 
simultánea. 

l . La presentación es en la segunda o tercera décadas de la 
vida con afectación visual gradu;:¡ l si está afectada la miíclll tl _ 

2. Signos. Lesión de co lor tlllltlrillo-naranja . con bordes bien 
defi nidos. festoneados. y habitualmente si tuada en el polo 
posterior (Fig. 11 .48). El tulllor crece muy lentamente con el 
desarrollo de cambios en el EPR que lo recubre (Fig_ 11.49)_ 

l. Co mplicaciones. L.1 ncovascularización coroidea secunda­
ria es frecuente y responde mal a la fotüCO.1gulación con láser. 

4. La a ngiografía con fluoresceína muestra un pa trón j as­
peado difuso de hiperOuorescencia durante las fases precoz y 
tardía. 

Fi,.11."8 
Coris toma óseo coroideo_ 

Fig. 11.49 
El mismo ojo de la figura ante rior varios años después muestra 
cambios en el epitelio pigmentario retiniano superpuestos. 

S. La e cografía muest ra una lesión mu y densa a ltamente 
reflectiva (hueso) que oculta el tej ido orbi ta rio situodo tras 
ella (Fig_ 11. 50). 

Fig.11.50 
Ecografla de un corlstoma óseo coroideo (ver texto). 

Mela nocitoma 

El rne lanocitoma es un tumor benigno y muy pigmentado que 
puede aparecer en cua lquier lugur dc1 tracto uvea!. aunque es 
lIlás frecuente que se o rigine en los melanocitos dendríticos de 
la úvea en la liímina cribosa dc la c:lbeza del nervio óptico. Los 
me lanocitomas uvctl lcs ante ri ores pueden dar lugar a nccrosis 
aguda. que puctle causar uvcfti s. di spersión del pigmento y glau­
coma secundario . Al contrario que el meJanoma coroidco. el 
mclanocitoma afecta trpicamente a individuos de piel oscura. 
aunque puede producirse también en personas de piel clara. 

l . La presentación del mel:mocitoma de la cabeza del nervio 
óptico suele ser un h:ll lazgo casual, aunque en ocasione:. UII 

tumor situado profu ndamente produce disfu nción del ncrvio 
óptico. 



2. Signos. Lesión negra con bordes en flequill o que general­
mente ocupa la parte inferi or de la papila óptica (Fig. 11 .5 1). 
A veces. e! tumor está sobreelevado y ocupa toda la superti ­
cie papilar. 

Fig.1t.51 
Melanocitoma de la cabeza del nervio óptico. 

l. Las complicaciones, que son raras. incluyen transforma­
ción maligna y obstrucción vascular ret iniana central secun­
daria a necrosis tumoral espontánea. 

4. No es preciso tratamiento excepto en e! caso muy raro de 
transformación maligna. 

5. El diagnóstico diferencial incluye melanoma coroideo que 
invade la cabeza de! nervio óptico e hiperplasia reactiva del 
EPR . 

e Linfoma 

Elli nfoma del s istema nervioso central intraocular primario es 
un lin foma muy maligno. de células B grandes (no Hodgkin). 
difuso e infrecuente. Se origina dentro del cerebro, médula espí­
nal.leptomeninges ylo el ojo. y tiene un mal pronóstico. con una 
tasa de supervi vencia a los 5 años inferior al 33%. 

Signos del SNC 

t. En la presentación se observan los siguientes cuatro perfi­
les: 
• Nódulos intracraneales múlt iples o solitari os. 
• Lesiones menfngeas o periventriculares difusas. 
• Masas espinales int radura!es localizadas. 
• Afectación intraocular. 

Tumores intraoculares I 

2. El diagnóstico suele hacerse mediante idemificaci ón de lin­
focitos malignos en e l cerebro. líq uido cefalorraquídeo o 
humor vítreo. 

Signos oculares 

Ell infoma tiende 11 afectar al humor vítrco y la retina y a menu­
do representa un rcto diagn6sti co. cnmascarado bajo una apa­
rcnte uvcítis. Los hallazgos ocu lares suden preceder a la afecta­
c i6n del SNC en meses o algunos años. y sólo el 20% de los 
pacienh:s tienen lesiones ocu lares en el momento del diagnósti ­
co dc la enfermedad del SNC. Pueden estar afectados ambos 
ojos en el 80% de los casos. pero la gravedad de la enfermedad 
suele scr asimétrica. 

l . Uveftis anterior crónica que no responde a los conicoides. 
2. Uveítis intermedia en un paciente anciano que inicial ­

mente puede responder a los corticoides pero que después 
deja de hacerlo. El humor vítreo muestra típicamente grandes 
acúmu los o láminas compuestas de células malignas. 

l. Segmento posterior 
• Habi tualmente se observan infiltrados mu ltifoca1cs . gran­

des y amarillentos, por debajo del EPR (Fig . 11 .52). La 
coalescencia de las lesiones puede formar un anillo que es 
patognomónico de linfoma intraocu lar (Fig. 11 .53). 

Fig.11.52 
Infiltrados subretinianos linfomatosos multifocales. (Cortesía 
deACrucn .) 

• Las manifestaciones menos frecuentes son infiltrados reti­
nianos difusos que si mulan una retinitis viral. cobeltura y 
oc lusión vasculares. y lesiones blancas profundas. finas y 
multifocales. que se pueden confundir con inflamación. 

4. Las exploraciones incluyen la valoración neurol6giea. RM , 
pu nción lu mbar y biopsia del vítreo. 

Tratamiento 

l. El tratamie nto sistémico se reali za co n radioterapia co n 
haz externo de los ojos a dosis altas. a veces jun to con radio-
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Fig. 11.53 
Infiltración subretin iana linfomatosa anula r. (Cortesia de B. Damato,) 

tera pi a de todo e l cerebro y/o quim ioterapia sistémi ca o 
intratecnL 

2. Se puede emplear lllctot rcxato intravítreo como (nl tamien­
lO primario y para las rccurrcm.:ills después del tratamiento 
s istémico. 

. Tumores de la retina 
y la cabeza del nervio 
óptico 

Retinoblastoma 

El reti noblaslO ma es el tumor intraocul ar mal igno pri mario más 
frec uente en la infanci a. No obstante, es un tu mor filfO. y se 
prod uce sólo en aproxi madamente I de cada 20 .000 recién 
nacidos vivos. supon iendo alrededor del 3% de todos los cán­
ceres in fantiles. 

Genética 

El rct inobl astoma deriva de la transformación mal igna de las 
cél ul as rc tininn as primi t ivas antes de la diferenciac ión fina l. 
Estas cél ulas desaparecen du rante los primeros años de vid a. 
por lo que e l lumor raramente se ve después de los 3 años de 
edad. El retinobl astoma puede ser hereditar io o no. El gen que 
predispone al tumor (gen RPE1) se local iza en la región 14 del 
brazo largo del cromosoma 13 ( 13q 14). 

l. El reti noblastoma hereditario (germi nal) supone el 40% de 
los casos. En estos pac ien tes . un alelo de RPE I (un ge n 
supresor tumoral ) ha mUlado en todas las cé lu las corporales. 
Cuando un suceso mutágcno posterior (<<second hit") afec ta 
al segundo al elo. la cél ula ex perimenta una transformación 
maligna. Todas las células reti nianas precursoras contienen 

la mutación inicial. por lo que estos niños presentan tumores 
bilaterales y mu lt ifocales. Los casos fa mili ares tambi én 
suponen una predispos ición a cánceres no ocul ares. pr i n ci~ 

palmcnte pinc<llobl aSlOma (retinoblastoma tri lateral) y osteo­
sarcoma. El riesgo de una segunda neoplasia aumenta enor­
memente si se ha empleado irradiación con haz externo par<l 
tratar e l tumor orig inal. y el segu ndo tumor t iende a surgi r 
dentro del campo irradiado. 
• El riesgo de transm isió n de la mu taci ón del gen es del 

50%, y debido a la elevada penetrancia el 40% de los des· 
cendientes de un superviviente de un reti noblastoma here· 
ditari o presentarán el tumor. 

• Los padres no afeclados de un niño con retinoblastoma 
bilateral y sin his tori a fami liar tienen una probabilidad del 
40% de tener OtfO hijo afectado. 

• Algunos casos fam il iares se presentan con enfermedad ini ­
cialmente unilateral. y aproxim adamen te el 15% de los 
pacientes con reli noblastoma hereditario sólo tienen afec ­
tación unilateral. 

2. El ret inoblastoma no hereditario (somát ico) su pone e l 
60% de los casos. El tumor es uni lateral. no tr¡¡nsmi sible y no 
predisponc al paciente a un mayor ri esgo de un segundo cán­
cer no ocular. El 85% de los pacientes con retinoblastoma 
unilateral entran en esta categoría. 

Presentación 

La inmensa mayoría de los casos se presenta duranle los prime­
ros 2 años de vida. Los niños con tumores bilaterales tienden a 
presentarse antes (promed io de 12 meses) que los que t ienen 
afectación unilateral. 

l. La leucocoria (renejo pupil ar bl anco) es el s igno más fre­
cuente y supone hasta el 60 % de los casos (Fig. 11 .54). 

Fig.11.S4 
Leucocoria izquierda causada por retinoblastoma avanzado. 
(Cortesía de C. Ba rry.) 

2. El estrabismo es el segundo signo en frec uencia (20%). Por 
lo tanto, es obligatorio el examen del fondo de ojo en todos 
los casos de estrabismo en la infancia. 

3. El glaucom a secundario . qu e puede asociarse o no con 
bu fta lmos. es infrecuente. 

4. La invasión unilateral del iris en niños mayores (edad 
media de 6 años) puede manifestarse como nódulos multifo­
cales (Fig. 11 .55). de forma similar a la inflamación granu lo· 



malOsa. o scudohi popi6n (síndrome de mascarada) (Fig. 
I r .56). Por lo tanto. es importante pensar en el retinoblaslO-

111a dentro del diagn6stico di ferencial de una uveítis crónica 
no habitual en los niños. 

FII· 1I ·SS 
Múltiples nódulos en el iris debidos a Invasión 
por un retinoblastoma. 

Fil. 11.S6 
Seudohipopión debido a invasión del segmento anterior 
por un retinoblastoma. 

S. Puede aparecer inflamación orbitaria que simula una celu­
lit is orbitaria o preseptill en tumores necróticos (Fig. 11.57). 

Flg.1I.S 7 
Inflamación orbitaria asociada con un retinoblastoma. 

Tumores intraocu lares 

No supone necesariamente una ex tensi6n extrnoeular y el 
mecanismo exacto no se conoce. 

6 . En los casos no atendidos puede produci rse una invasión 
o r bitaria (Fig. 11 .58). 

Fil·1 1.S8 
Invasión de la órbita por un retinoblastoma no atendido. 

7. L1 enfermedad metastásica de los ganglios regionales y 
el cerebro antes de la afectación ocular es rara. 

8. El aumento de la presi6n intracra neal debido a «reti no­
blastoma trilateTa l» antes del di llgnóslico de afectación ocu­
lar es muy raro. 

9. En la explo ración rutinaria de un pac iente que se sabe 
que tiene riesgo. 

Signos 

Debe realizarse una o ft almoscopi a indirecta con indentllci6n 
escleml en amhosojoJ después de una midriasis completa. Si no 
se e mplea indentación esc lerul. puede no detectarse un tumor 
quc se origine por delante de l ecuador y en algunos casos puede 
ex isti r más de un tumor en el mi smo ojo. Los signos clínicos 
dependen de l tamaño de l lumor y de su patrón de erccimÍl.:nto. 

1. Un tumor int rarret inia no precoz es una lesi6n blanca en 
placa (Figs. 1 1.59 Y 11 .60). 

2 , Un lumor e ndo fiti co crece imcriorrnente haci a e l vítreo. 
proyectándose desde la superficie retiniana como una m:lsa 
bl:lnca friable. como queso. y que frecuentementc se asoci:l 
con V:lSOS sanguíneos sobre su superfic ie (Fig. 11 .61). 

l. Un tumor exofítico crece hacia fuera corno una rna~ ¡¡ blancu 
mul¡il obulada y subretinianu (Fig. 11 .62). Desprendc la reli­
na y puede ser dific il de visuali zar si e l líquido subrctini ano 
es profundo (Fig. 11.63). 

Exploraciones especiales 

l . La ecografía se emple:l pri ncipalmente p.1ra valorar cl tmna­
ño del tumor. También detecta 1:1 existencia de calcificación 
dentro del tumor y es útil en el diagnóstico de lesiones ~imi ­

larc~ como la enfermedad de eoals y la toxocaria~ i s . 
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Flg.11.59 
Retinoblastoma intarretiniano pequeño. 

Fil. 11.60 
Retinoblastoma. 

Fil. 11.61 
Retinoblastoma endofltic.o. ICortelia de C. B.o.....,.) 

Fig. t 1.62 
Retinoblastoma exofítico. (Cortem de S. Milewskl) 

Fig.1'.6] 
Desprendimiento de retina causado por un retinoblas[Qma 
exofitico. 

2. La Te pone de manifiesto unu afectación imponanle del ner­
vio óptico. orbitaria y extensión al SNC. y la presencia de 
pillealoblasloma y calcificación (Fig. 11.64). Sin embargo. 
supone unu dosis s ignificativa de irradiación que puede ser 
peligrosll en pacientes con mU!llcioncs germinales. 

l. La RM no puede delectar ca l cificaci ol1 c-~. pero es superior a 
la Te para la evaluación del nervio óptico y la detección de 
pincaloblaslom3. especialmente cuando se emplea un medio 
de conlrasle. La RM también pucde ser úti l para di ferenciar 
el rctinobl astoma de cuadros si mi lares. 

4. Las exploraciones sistémicas tomo punción medular y 
punc ión lumba r se llevan a cabo sólo en pacientes con 
afectación dc l nerv io óptico o evidenci a de extensión 
cxtraocutar. 



Fig.11.64 
Te que muestra la presencia de retinoblastomas bilatera les 
avanzados. (Cortes la de K. Ni~chal.) 

Tratamiento 

La modalidad de tratamiento está enormemente relaeionada eon 
el tamaño del tumor. su locali zación y los hallazgos asoc iados 
como desprendimiento de retina. siembras tumorales subret i­
nianas y vítreas. y el estado del otm ojo. 

l . Los tumores peque ños. de no más de unos 4 mm de diá­
metro y 2 mm de espesor. sin siembras en el humor vítreo o 
subretinianas. se pueden tratar con tcrmotcrapia transpupi lar 
con láser o crioterapia. Esta últ ima es especialmen te úti l para 
los tumores preecuatori aJcs que son di fíci les de alcanzar con 
láser (Fi g. 11.65). 

Fig.11 .65 
Pequeño retinoblastoma periférico observado con indentación 
esclcral. 

Tunnores intraoculares 

2. Tumores medianos 
Q. La braquiterapia está indicada para tumores de no más de 

12 mm de diámetro y 6 mm de es~sor. que no son adecua­
dos para la termoterapia o la crioterapi a. s ie mpre que no 
exista siembrJ en el humor vítreo. Después del tratamiento 
el tumor regresa dejando un residuo calcifi cado (Fig. I 1.(6). 

Fig. 11.66 
Regresión de un retinoblastoma con restos calcificados. 

b. La quimioterapia se realiza con una combinación de car­
boplatino. vi ncristina y etop6sido. que se puede asociar 
co n ciclosporina. Estos fá rmacos se admi ni st ran por vía 
endovenosa en ciclos de 3 semanas durante un período de 
4 a 9 meses dependiendo de la ac tividad de la enfermedad. 
Esto pu ede continuarse co n tratamie nto local med iante 
braquitcrapia o termot erupia lranspupilar pam consoli dar 
el control dcl tumor. 

c. La radioterapia cOIlllaz externo debe evitarse si c~ posi­
ble. ya que supone un alto riesgo de complicaciones como 
formaci6n de catarala. reti nopatía por radi ación y defor­
midades cosméticas. En los pacientes con mu tacio nes 
germina les también hay un riesgo significativo de inducir 
una segu nda neoplasia como sarcomas óseos o del tej ido 
conectivo. 

3. Tumores grandes (Fig. 11 .67) 
a. La quimioterapia se emplea para reducir cl tumor (qui­

mi orreducc ión) de forma que el tratami enl o loca l pueda 
aplicarse posteriormente a un tumor de menor volu mcn. 
evi tando de esta forma la en ucleac ión o la rad ioterapia 
con haz externo. La quimioterapia también tiene un efec­
to henel1cioso si existe un tumor pequeno en el otro ojo. 

b. La ellllcleacián cstú indicada si la qu imiolTed ucc ión fra­
casa. debi do al mal pronóstico visual y al ri esgo elevado 
de rec urrencia con otras modalid ades terapéuticas . La 
enucleaci6n debe llevarse a cabo con una manipu lación 
mínima y es obligatorio obtener un trozo grande de nervio 
ó ptico (8-12 mm). No existe cont raind icac ión para la 
inserción de un implante orbitario. Desgraciada ment e. el 
aeol1amieJll0 posterior de los plicgues y la retracción del 
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Fig.11.67 
Gran retinoblastoma con nuevos vasos superficiales. 

impl ante (síndrome del hueco postcnuc!cac ión) pueden 
precisar una intervención quirúrgica posterior. 

4. La exte nsión extraocular más allá de la lámi na cr¡bosa se 
lrata con qui mioterapia después de la enucleación. La exten­
s ión a l extremo de corte del nervio óplico. o la extensión por 
la esclerótica. se trala con qu imioterapia e irradiación de la 
órhita afectada. 

S. La enfermedad metastásica se trata con altas dosis de qui­
mioterapia. Los pacientes (;On cél ul as malignas en cl líquido 
cefa lorraquídeo pueden precisar metolrexalo ¡nt rateea! . 

Factores pronóstico 

La lasa de mOTlal id:ld global por cl tumor es del 2-5% y se rel a­
ciona con los factores pron6Mieo siguicntes: 

l. Tama ñ o del t u mor y su loca liza ción , Pequenos (lImores 
posteriores t ienen una tasa global de superv ivencia elevada 
pero no hay una diferencia significa ti va entre los tipos endo­
fíti co y exofítico. 

2. Diferenciación celular. La tasa de mortalidad de los pacien­
tes cuyos tumores t ienen rosetas abundantes (Fig. 11.68) es 

Fig.11.68 
Retinoblas toma bien indiferenciado con abundantes rosetas. 
(Corte<la de A. Garner.) 

mucho menor en comparación con los lumores altamente indio 
ferenciados (Fig. 11 .69). 

Fig.11.69 
Retinoblastoma muy indiferenciado. (CortcJia de A. Gamer.) 

l. La afectación del nervio óptico más a ll á del punto de 
transeec i6n qu irúrgica se asocia con una tasa de mortalidad 
elevada. 

4. La invasión coroidea o de las venas vorticosas favorece la 
diseminaei6n hematógena y también es un factor pronóst ico 
adverso. 

5. La diseminación extraescleral tiene un pronóstico grave. 

Diagnóstico diferencial 

l . El vítreo primario hiperplásico persistente es una causa 
importante dc Icucocoria w ngénita (Fig. I 1.70). Se produce 

Fig.11.70 
Leucocoria por vítreo biperplásk o primar io persistente. 

típicamente en un ojo microftálmiw y casi siempre es unilate­
ral. Se caracteriza por una masa n:trolental dentro de la cual se 
insertan unos procesos cil iares agrandados (Fig. 11 .7 1). Con el 
tiempo la masa se contrae y estim de los procesos ciliares cen­
tralmente de forma que se pueden ver a través de la pupila. Una 
dehist:encia asociada qut: afecta a la cápsula posterior puede 
dar lugur a la !XJsterior formación de una catamta. 

2. La enfermeda d de Coats es cas i s iempre unilateral. más 
frecuente e n ni ños y ti ende a presentarse más tarde que el 
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Fig.11.71 
Vítreo hiperplásito primario persistente. 

retinoblastoma. Se cara¡;tcriza por vasos sanguíneos retinia­
nos telangiectásicos. exudado ¡nlra y subretiniano extenso y 
desprend imiento de retina cxudativo (1'(''- Capítulo 14). 

3. La retinopatia de la prematuridad , si es avanzada. 
puede causar despre nd imie nto de retina y !cucocoria . El 
diagnóstico suele ser sencillo debido a la historia de prcrna­
luridad y bajo peso al nacer (ver Capítulo 14). 

4. Toxocariasis (¡Ier Capítu lo ID). 
a. La etldoftalmitis crónica por Toxocara puede causar una 

membrana cicl í¡jt:l\ y una pupila blanca. 
b. El grmmloma por Toxocara en el polo posterior puede 

parecer un rdinoblaslorna endofíti co (Fig. I 1.72). 

Fig.11.72 
Granuloma por Toxoc(l(O que simula un retinoblastoma endofitico. 

5. La uveítis intermedia puede simular el t ipo infi ltrante 
difuso de retinoblastoma que se ve en los niños de más edad 
(rerCapítulo 10). 

6. La displasia retiniana se caracteriza por la presencia en el 
nacimiento de una membrana retrolental rosada o blanca en 
un ojo microftá lmieo, con una cámara anterior poco profun­
da y procesos c il iares agrandados. Los casos un ilaterales no 
suelen asociarse con anoma lías sistémicas. Los pacientes con 
afectación bi lateral pueden tener la enfermedad de Norrie o 
los síndromes de Warburg. Patau y Edward. 

Tumores intraoculares ) 

7. La incontinentio pigmentí (síndrome de Bloch-Sulzberger) es 
una enfermedad rara y ligada al cromosoma X que afecta a 
niñas. Se caracteriza porderrnatiti s vesiculobu llosa (Fig. 11 .73) 
en el tronco y las extremidades. También hay malformaciones 
de dientes. pelo. uñas. huesos y sistema nervioso central . Apro­
ximadamente una tercera parte de las niñas presentan despren­
dimiento retiniano cieat ricial que puede causar 1cueocoria en el 
primer año de vida (Fig. 11.74). 

Fig.11.7J 
Dermatitis vesiculobullosa en una incontinentia pigmenti. 

fig.11.74 
Desprendimiento de retina cicatricial en una incontinentia pigmenti. 

8. Se c ree que e l retinacitoma (rel in oma) es una variante 
benigna del retinoblastoma. Se caracteriza por una masa cal­
cititada asociada con alteración del EPR y atrofi a eoriorreti­
ni ana (Fi g. 11 .75). Su aspecto es notablemente s imilar al del 
reti noblastoma después de la irradiación (rer Fig . I 1.66) . 

9. Astrocitoma retiniano (verdespués) . 

Astrocitoma retiniano 

El astrocitoma de la re tina o la cabeza del nerv io 6ptico es un 
tumor raro, benigno y que no compromete la visi6n . Aunque a 
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Fig.11.75 
Retinocitoma. (Cortesfa de 1<. Nischal.) 

veces ocurre ais ladamente. se observa con mayor frecuencia en 
pacientes con esclerosis IUberosa (ver Capítulo 20). Al rededor 
del 50% de los pacientes con esclerosis tuberosa tienen astroci­
tomas del fondo de ojo. que pueden ser rnúl1iples y son bilatera­
les en aproxi madamente e l 15% de los casos. 

Signos 

• El aspecto más común es una lesión nod ular scmitrallslúcida 
(Fig. 11 .76) o una lesión blanca, bien c ircunscrita y re lativa­
mente plana (Fig. 11 .77). 

Fig.11.76 
Astrocitoma retiniano nodular. 

• Más tarde. e l tumor se vuelve más sólido y blanco y puede, 
en la ex ploración superfi cial. parecerse a un retinoblastoma 
(Fig. 11.78). 

• El desarro llo de múltiples áreas de calcifi cación denl ro de un 
tumor de la rga evolución puede origi nar un aspecto fo si liza­
do. cn mora (Fig . 11 .79). 

Fig.I1.77 
Astrocitoma retiniano plano. (Conesla de C. Barry.) 

Fig. 11.78 
Astrocitomas retin ianos de larga evolución. 

Fig. 11 .79 
Astrocitoma retin iano en mora ca lcificado. 



Hemangioma capila r retiniano 

El hcmangioma capilar de la reli na o la cabeza del nervio ópti­
co es un hamarlorna vascu lar raro. que compromete la vis ión y 
que puede presentarse aisladamente (enfermedad de 'Ion Hip­
pel). Si n embargo. aproximadamente el 50% de los pacientes 
con hemangiornas capilares solitarios y prácticamente todos los 
pacientes con lesiones mlíh iples li enen enfermedad sistémica. 
La combinación de lcs ione~ oculares y sistémicas se denomina 
síndrome de von Hi ppcl-Lindau (V-H-L) (ver Capítulo 20). La 
prevalencia de hcmangiomas capilares re ti nianos en los pacien­
tes con V-H-L es aproximadamente del 60%. 

Endofítico 

1. La presentación suele ser durante la seg unda o tercera 
décadas de la vida. generalmente con afeetaei6n ocular uni­
lateral o bi lateral en el despistaje. o con afectación visual. 

2. Signos (en orden cronológico) 
• Una lesi6n roja y muy pequeña local izada en cl lecho capi­

lar ent re una arteriola y una vénu la (Fig. 11.80) . 
• Un pequeño nódulo bien defi nido (Fig. 11 .81). 

fig.ll .80 
Hemangioma capilar retin iano p reco~. 

fig.l1.81 
Hemangioma cap ilar retin iano. (Cortesía de S. M;lewski.) 

Tumores intraoculares I 

• Una masa redonda. más grande y de color rojo-naranja. 
que se asocia con dilatación y tortuosidad de la arteria que 
aporta sangre y de la vena de drenaje como resul tado de 
comunicaciones arte riovenosas de forma que ambos vasos 
son parecidos (Fig. 11 .82) . 

fig.l l .82 
Dilatación y tortuosidad vasculares asodadas con un hemangioma 
capilar retiniano. 

3. La angiografia con fluoresceína muestra una hiperflu o­
rescencia precoz (Fi g. 11 .83a) y fuga tardía de colorante 
(Fig. 11.83b) . 

4. Las complicaciones son formación de ex udado denso en el 
área que rodea cllumor y/o en la mácula (I'ef Fig . 11.85). 
edema macular. formación de una membrana epirreti niana . 
desprendimiento de retina que puede ser por tracción o exu­
dativo. y hemorragia vítrea. 

Otros tipos 

l. El hemangioma exofitico es menos frecuente. se origi na 
en la retina externa en la región yu xtapapi lar y se presenta 
con pérdida de visi6n. Se caracteri za por una lesión sési l mal 
defin ida con vasos sanguíneos di latados. que se puede aso­
ciar con edema de reti na y hemorragia (Fig. 11 .84). Tiene un 
riesgo elevado de desprendi miento de retina exudativo. 

2. Hemangioma d e la cabeza del nervio óptico (Fig. 11.85). 

Tratamiento 

l. La fotocoagulación con láser de argón suele em plearse 
para pequeños tumores perifé ricos (Fig. 11 .86a). Después de 
un tratam iento con éxi to e l cali bre de los vasos nl\tri cios 
vuelve a la normalidad (Fig. II. R6b). 

2. La crioterapia se emplea para tumores periféri cos más 
grandes o para los que tienen desprendi miento de retina CX ll ~ 

dativo. El tratamiento vigoroso de una lesión grande puede 
causar un desprendi miento de retina t':xudal ivo temporal pero 
amplio. 

3. La braquiterapia se emplea para lesiones con un tamaño 
equivalente a una o dos veces la papi la óptica. 

4. La cirugia vitreorretiniana puede ser precisa pa ra un a 
hemorragia vít rea que no se reabsorbe. fi brosis epirrelini ana 
o desprendimiento de rel illa por tracción . Si es adecuada. el 

349 



350 
Oftalmología Clínica 

Fig.11.83 
(a) Angiografia con fluorescefna precoz de hemangiomas capilares retinianos que muestra hiperlluorescencia debida a llenado, (b) fase 
tardía que muestra fuga. (Corteola de S. MilewslcJ.) 

Fig .11.84 
Hemangioma capilar retin iano exofít ico. (Corte. la de S. M,lewskl ) 

lumor puede ser dCSlmido mediante fOlocoagulación con 
cndoláser. 

Detección precoz 

Es im ¡x)siblc predec ir qué pacicn l c~ con lesiones rct in iana~ ten­
drán también lumorc~ si~ l é l11i co~ ocultos. por lo que el oftalmólo­
go debe derivar a C~ (O S pacicnlc~ para una valoración completa 
sbtémica y ncurológica. Adcm:b. se debe buscar el tumor en los 
fami liares. yil que existe un patrón de herenci a domi nante de la 
enfermedad . Adem:'í:-. de la exploración física del paciente. debe 
re •• lizarse regulamlcntc el :.iguienle protocolo de detección en los 
p<lcicnlcsoon V-H-L eswblecida y los familiarcsoon rie:.go: 

l. Cribado anua l 
• Examcn del ojo, ex ploración fís ica y determ inación de la 

pres ión arteria l. 

Fig.11.85 
Hemangioma capi lar de la cabeza del nervio óptico con 
exudados maculares. (Con esla de K. Nischal.) 

• Ecografía ren:ll a panir de los 16 años de edad . 
• Recogida de ori n:1 de 24 hof'.ls para determinar las c i fr~ de 

ácido van ililmandél ieo y de cateeolaminas a partir de los 
10 afios de edad para detectar la presencia de un feocro­
mocitoma. 

2. Cribado cada 3 años con RM ahdominal y cerebral a par­
tir de los 15 flI10S de edad. 

Hemangioma cavernoso retiniano 

El he mang io ma cavernoso de la rel ina o de la cabeza del ner­
vio óptico es un hamürto mü v:lscu lnr. raro. congéni to y uni­
late ral. Un pequeño po rce ntaje de pac ie ntes tiene lesiones 
si mi lares que afectan a la pie l y e l SNC. Lü co mbinación se 



Tumores intraoculares 

Fig.11.86 
(a) Hemangioma capilar retiniano. (b) después de fotocoagu laci6n con láser. 

hereda de forma au tos6mit:a dominante y se denominafoca ­
lIluroSIJ lIeuroucll loclllá llea o. de forma a lternativa. caverno· 

I/Ia múltiple. 

l. La presentacion es durante la segunda o tercera décadas de 
la vida con hemorragia vítrea o. más habi tualmente, como un 
hallazgo casual. 

2, Los signos varían desde una cob:ción de aneurismas (Fig . 
11.87) hasta un complejo e laborado de anomalías vascula­
res en la rct in a (Fig. 11.88) o la ca beza de l nervio 6ptico 
(Fig . 11.89) que e n raras ocasioncs pueden sangrar (Fig . 
11 .90). Debido alIento tlujo de sangre dentro del tu mor. los 
glóbulos rojos pueden sed imentar y separarse del plasma. 
dando lugar a un depósi to o niveles líquidos den tro de la 
lesión. 

Fig, 11.87' 
Pequeño hemangioma cavernoso retiniano. (Cortesía de S. Mitcwsl<.i.) 

Fig.11.88 
Hemangioma cavernoso retiniano. 

Fig.11.89 
Hemangioma cavernoso de la cabeza del nervio 6ptico. (Cortesía 
de P.Morse.) 
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Fig.11.90 
Hemorragia de un hemangioma cavernoso retiniano. 

l. El tratamiento no es necesario en la mayoría de los casos. 
aunque la vi trectomía puede ser necesaria por la rara even­
tuaJidad de hemorragia vítrea que no se reabsorbe. 

Hemangioma racemoso retiniano 

El hemangioma race moso de la retina y la cabeza del nervio 
ópt ico es una malformación arteriovenosa congénita. rara y 
habitualmente uni lateraL en la que hay una comunicación direc­
ta entre [as arteri as y las venas sin un lecho capilar intermedio. 
Algunos pacientes tambi én tienen lesiones ipsilaterales que 
afeelan al cerebro medio. región frontaJ basal y fosa posterior. 
Esta asoci ación se denomina síndrome de Wyburn -Masvn. La 
afectación cerebral puede dar lugar a hemOlTagia espontánea o 
epilepsia, A veces. las malformaciones pueden afectar al maxi­
lar. la mandfbu la y la órbita. También se han descrito lesiones 
cutáneas faciales. 

1_ La presentación puede ser con afectación visual o, más 
habitualmente, como un hallazgo casual. 

2. Signos. Los vasos sanguíneos están agmndados. son tonuosos 
y a menudo más numerosos que en un fondo de ojo nonnal. y 
la vena y la aneria son de un color si milar (Fig. 11.9 1a). 

3. La angiografía con f1uoresceína muestra ausencia de fuga 
(Fig. 11 .91 b-d). pero las lesiones muy grandes pueden dar 
lugar a exudación y hemorragia en alguna ocasión. 

4. No es preciso realizar trata miento. 

Tumor proliferativo vascular retiniano 

El tumor vasoproliferativo retiniano es una lesión gliovascular 
rara que se prod uce habi tualmente en ind ividuos sanos. Se 
puede confundir con un a serie de otros traslOrnos, principal-

Fig.11.91 
(a) Hemangloma racemoso retiniano: (b-d) angiografia 
con f1uoresce!na que muestra llenado pero ausencia de fuga. 
(Cortesía de M, Karolczak-Kulesza.) 

mente angiomas retini anos. melanomas coroideos amelanóticos 
y telangiectasia retiniana. 

l . La presentación es en la quinta o sexta décadas de la vida 
con visión borrosa debido a exudación macular. 

2. Signos. Una masa retiniana o subretiniana. amarill a, muy 
vascul ari zada y soli taria. con vasos nut ri cios y de drenaje 
normales (Fig. 11.92). 

Flg. 11.92 
Tumor proliferativo vascular retiniano. (Corte, la de B, Oamato.) 

3. Las comp licaciones incluyen hemorragia. ex udación. 
edema macu lar cistoide. fibrosis epirretiniana y desprendi­
miento de retina exudativo. 

4. El tratamiento con crioterapia, fotocoagulaci6n con láser 
o braquiterapia puede resultar beneficioso. pero el pronósti­
co visual es reservado. 
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Tumores del epitelio 
pigmentario retiniano 

Hipertrofia congénita del epitelio 
pigmentario retiniano 

La hipertrofia congénita del epitelio pigmentario re tin iano 
(HCEPR) es una lesión beni gna frecuente que puede ser : (a) 
típica, solitaria o agrupada, o (b) atípica. Es importante diferen­
ciar los dos tipos porque la última puede tener importantes 
implicaciones sistémicas . 

Hipertrofia congénita del epitelio pigmentario 
retiniano típica 

l. Solitaria 
• Lesión unilateral. plana, de color gris oscuro o negro. bien 

del imitada. redondeada u ovalada. con un tamaño de una a 
tres veces el diámetro papilar, y frecuentemen te con un 
halo de hipopigmentaci6n justo por dentro del margen 
externo de la lesión (Fig. 11 .93). 

Fil. 11.'] 
Hipertrofi a congénita solitar ia tlplca de l epitelio pigmentar io 
re tiniano con despigmentaci6n periférica. 

• Se pueden observar lagunas despigmentadas que a menu­
do se agrandan o se unen, especialmente en los pacientes 
de más edad (Fig. 11 .94) . 

• Algunas lesiones pueden volverse casi totalmente despig­
mentadas con tan sólo un fino halo de pigmento residual en 
su margen (Fig . 11 .95). 

2. Agrupada 
• Lesiones generalmente unilaterales, de tamaño variable, 

claramente circunscritas, redondeadas, ovaJadas, de color 
gris oscuro o negro. a menudo organizadas seg ún un 
patrón que simu la huellas de animal (pi gmentación en 
huellas de oso) (Fig. 11.96). 

Tumores intraoculares I 

Fig, t t ,9'" 
Hipertrofia congénita so li taria tip ica del epitelio pigmentario 
retiniano con lagunas centrales hipopigmentadas. 

Flg. 
Hipertrofia congénita solitaria tlpica del epitelio pigmentario 
retiniano que está casi completamente hipo pigmentado aparte 
del anillo per iférico. 

Fig.t t .96 
Hipertrofia congénita agrupada tlpica del epite lio pigmentario 
retiniano. 
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• Las lesiones suelen estar confin adas a un sector o un cuadran­
te del fondo de ojo con l a~ nlll nchas más peq ueñas habi tual ­
mente localizadas más central mente. 

Hipertrofia congénita del epitelio pigmentario 
retiniano atípica 

l. Signos 
• Le~ioncs mú ltiples, bilaterales. ampliamente separadas. fre­

cuentemente ovaladas o fus iformes. de tamaño variable y 
asociadas con hipopigmcntación en un margen (Fig. 11 .97). 

Fig. 11 .97 
Hipertrofia congénita atípica del epitelio pigmentar io ret iniano. 
(Corte$la de a . Jay.) 

• L'l d istribuciÓn de I:IS les iones es a l azar y pueden ser pig­
mentadas. despigmemadas o he terogéneas. 

2. Implicaciones sistémicas 
a. L'l polipnúf adelluma/oSilfamiliar (PAF) es un trastorno 

con herencia dominante que se caracte riza por la presencia 
de pólipos adcnomatosos dist ribuidos por todo el recto y el 
colon. y (Iue sueleempe7A'U" 11 dcNIrrol1arse en la adolescencia 
(Fig. 11 .98). Si no se Imta. práetic:mlente todos los pacientes 

Fig. 11 .98 
Potiposls adenoma tosa intestinal. 

con PAF presentan carcinoma de la R~gión colorrceta l hacia 
los 50 liños de edad. A pal1ir de los 10 años de edad las per­
sonas con riesgo deben someterse II e;o; ploraciones endoseó­
picas periódicas. y hay que llevar a cabo una co[(.'ctomía total 
profil áctica pronlo en la vida adulta en lodas las personas 
afectadas. Debido a l patron de herencia dominante. es obli ­
gatoria una vig ilancia intensiva de los miembros de la fami­
lia. El gen PAF se ha identificado en 5q2 1-q22. De esta 
fonnu, el análisis de genética molecular puede identificar a 
los pon adores de la enfermedad en casos seleccionados. 
Más del 80% de los pacientes con PAF tienen una HCEPR 
que está presenle al nacer. Un cri terio posi tivo de PAF es la 
presencia de al menos cuatro lesiones independientemente 
de !>u lamano. o al mcnos dos lesiones una de las cuales debe 
ser grande. Por lo \anta. eStas lesiones del fondo de ojo en un 
miembro de la fam ilia deben hacer sospechnruna PAE 

b. El ~'(lIdrome de Gardller &C caracteriza por la pmscncia de 
PA F. osteomas de l c ráneo y la mandíbula. y tumores de 
partes bl:lI1das cutáneas como quistes epidemloides. lipo­
mas y fi bromas. 

c. El ~' ílldrome de TI/ reol se cardcte riza por la presencia de 
PAF y tumores de l SNC, espec ia lmente medu loblaslOma 
y glioma. 

Hamartoma combinado del epitelio 
pigmentario retiniano y la retina 

El hnmaz10ma combinado del EPR Y la relina es unn malforma­
ciÓn rara y generalmente unilateral que puede ser yuxtapapilar o 
peri férica . Afecta predomi nantemente a hombres y se encuentra 
con mayor frecuen cia en pacientes con neurofibromatosis-2. 

l . Yuxtapapilar 
a. La pre~·etlfaci611 es en la segunda infancia o 1:1 t.'dad adul­

ta precoz con visión borros:\ y metamorfopsia. 
h. Sigilos . Una pigmentación ligeramente sobreelevada. pro­

funda. de color gris-marrón y asociada con gliosis intra y 
epirrelin iana variable. un a fina red de capilares dilaiados 
y tortuosidad vascular (Fig. 11.99). 

Fil. 11 .99 
Hamar[oma c.omblnado yuxcapapilar del epitelio pigmentario 
retiniano y la retina. 



2. Perifér ico 
a. La pre.~efl taciólI es en la primera infancia con estrabismo. 
b. Signos . Una (;Testa lineal asociada con vasos sanguíneos 

estirados. 
3. Las complicac iones incluyen distorsión de la ret ina ylo la 

cabeza del nervio óptico (Fig. I l.100). edema macular. neo· 
vaseulari zación coroidea y. raramente. retinosqui sis y des­
prendimiento de re tina . 

Fig.11.100 
Distorsión de la retina por un hamartoma combinado 
del epitelio pigmentario retiniano y la retina. 

Tumores intraoculares 

4. Se puede inlentar el tratam iento de las membranas epirre­
tinianas mediante cirugía vitreorretini ana. pero los resu ltados 
visuales suelen ser decepcionantes. 

Hamartoma del epitelio pigmentario 
retiniano 

Es una pequeña lesión de color negro azabache. muy infreeue·n­
te, que afecta al EPR. a menudo en la mácula. y que liene ten­
dencia a extenderse en la superfic ie retiniana interna de alrede­
dar (Fig. 11.1 0 1) . 

Fig.11.t01 
Hamartoma del epitelio pigmentario retiniano. 
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• Introducción 

Definiciones 

Desprendimiento de retina 

Un desprendimiento de re tina (DR) es una sepllfm;ión de la reti­
na sensori al del epitelio pigmentario retiniano (EPR) por líqui­
do subretiniano (LS R). 

l. El DR regmatógeno (rhegma: rotura) ocurre secundari a­
mente a un defecto de espesor completo en la retina senso­
rial. que permite que el LSR derivado del vítreo degenerado 
(l icuado) alcance el espacio subretiniano. 

2. El DR no regmatógeno puede ser: 
a. Traccional. en el que la ret ina sensorial es desprendida 

del EPR por contracción de las membranas vilreorretinia­
nas: la fuente del LSR es desconocida. Las causas impor­
tantes son: retinopatía diabética pro liferativa, retinopatía 
de la prematuridad. retinopatía de cél ul as falciformes y 
traumatismo penetrante del segmento posterior. 

b. Exudativu (seroso. secundario), en el que el LSR deriva­
do de la coriocapilar alcanza el espacio subretiniano a tra­
vés del EPR dafiado. Las causas importantes son : tumores 
coroideos. retinoblastoma exofítico, enfermedad de Hara· 
da. eseleri¡is posterior, neovascularizac ión subretiniana e 
hipertensión grave. 

Tracción vitreorretiniana 

La tracción vitreorretiniana es una fu erza ejercida sobre la reti­
na por estructuras que se originan en el humor vítreo y puede ser 
dinámica o estática. La diferencia entre las dos es cruc ial para 
comprender la patogenia de los di ve rsos ti pos de desprend i­
miento de reti na. 

l. La tracción dinámica es induc ida por movimientos rápidos 
de los ojos y ejerce una fue rza centrípeta hacia la cavidad 
vftrea. Desempeña un parel importante en la patogenia de los 
desgarros retinianos y el DR regmatógeno. 

2. La tracción estática es independicme de los movimientos 
oculares. Desempefia un papel importante en la patogcnia del 
DR traccional y la vitreorretinopatía proliferativa . La trac­
ción estática puede ser: 
u. Tangencial (s uperficial). que act úa para lelamen te a la 

superticie de la reti na como resulll.ldo de la cOlllracción de 
las membranas epirrcti niana o subretiniana. 

b. Anteroposterior , en la que la tracción sc ejcrce desde la 
retina anteriormente hacia la base del vítreo. 

c. En puente (lrampolín), e n la qu e la tracc ión se ejerce 
entre una pmte de la reti na y otra, general mente a lo largo 
de la hialoides posterior desprend ida. 

Roturas retinianas 

Una rotu ra retin iana es un defecto dc es pesor completo en la 
re ti na sensorial. Las rolUras se pueden clasificar según: (a) pato­
genia. (b) morfolosía y (e) localización. 

Desprendimiento de retina 

Patogenia 

l. Los desgarros están causados por tracc ión vi treorretiniana 
dinámica. Tienen una predilección por el fondo de ojo supe­
rior (temporal más que nasal ). 

2. Los agujeros están causados por atrofia crónica de la retina 
sensorial y pueden ser redondos u ovalados. Tienen una pre­
dilección por el fondo de ojo temporal (s uperior más que 
inferior). y son menos peligrosos que los desgarros. 

Morfología 

Los desgarros ret in ianos pueden tener un a de las siguientes 
cinco configuraciones: 

l . Los desgarros en U (desgarros en punta de flecha) (Fig . 
12. I a) constan de un colgajo cuyo ápex es estirado anterior­
mente por el vítreo y está adherido a la retina en su base. El des­
garro real consta de dos extensiones anteriores (cuernos), que 
se encuentran en el ápex , que apunta hacia el polo posterior. 

2. Desgarros en U incompletos. que pueden ser lineales 
(Fig. 12.l b). en forma de L (Fig. 12. 1c) o en forma de J. 

l . Desgarros en forma de opérculo (Fig. 12. ld). en los que 
el colgajo está completamente separado de la reti na por el ge l 
vít rco desprendido. 

4. Las diálisis (Fig. 12.1 e) son desgarros circu nferenc iales a lo 
largo de la ora serrata de forma que el gel vftreo está unido a 
sus bordes posteriores. 

Fig, 12,1 
Desgarros retinianos. (a) En forma de U: (b) lineales: 
(e) en forma de L: (d) en opérculo: (e) diálisis. 

5. Los desgarros gigantes (Fig. 12.2) afectan a 90° o más de 
la circunfe rencia del globo ocular. Son una variante de los 
desgarros en forma de U con el gel ví treO unido al margen 
antcrior de la rotura. Los desgarros gigantes se localizan con 
mayor frecuencia en la reti na postoral inmediata o más rara­
mente en el ecuador. 

Localización 

1, Las ro turas orales se local izan en la base del vítreo. 
2. Las rOlUras postorales se localizan entre el borde posterior 

de la base del vítreo y el ecuador. 
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Fil. 12.2 
Desgarro ret iniano gigante. 

3. Las roturas ecuatoriales están cerca o en el ecuador. 
4. Las rotums po stecuatoriale s están detrás del ecuador. 
S. Las roturas m a c u lares. que son invariablemente agujeros. 

están en la mácula. 

Anatomía aplicada 

Ora serroto 

La ora serrata es la unión enl re la retina y e l cuerpo ci liar (Fig. 
12.3). La ora nasal se caracteri7,.,1 ]Xlr extensiones como dientes 

Ora SefTala 
nasal 

Ampollas __ _ 
vorticosas 

Arteria ciliar 
la rga 

Vena vorticosa __ 

de la re tina en la P.1rs plana (procesos dentados) que están sepa­
mdas por enlrantes de la om (Fig. 12.4). En la om temporal los 
procesos dentados están recortados o ausentes. La degeneración 
rn¡crocisloide es un ha!luzgo norma! que afecta a [a re tina peri­
oral. y se camcteriza por peq ueñas vesículas con límites indistin­
tos que hacen que la re ti na purezca engrosada y menos transpa­
rente (Fig. 12.5). En la ora. la relina sensorial está fu sionada con 

Fil . 12." 
Procesos dentados y entrantes de la ora. (Corte5ía de N.E. eye r. 

de Th~ l'eríp/leml Red"" ÍI'l Profjle. el StereQSW/líc Allas. Criteri on Press. 
TomH>ce C. liforn la. 1981.) 

Ora seHata 
temporal 

cortos 

Milculll 

Nervio citia r 
largo 

Degeneración 
microcistoide 

Nervios cilia res 
cortos 

Fig. n .l 
Puntos destacado s 
anat6mico s norlT13les. 
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FIg. 12.5 
Degeneración microcistoide. (Corte~la de N.E. Byer. de TIIe h npheral 
Re¡jna in Prof>le, a Stereosc*Atlas. Criterion P ..... ss,Torronce Cal ifornia, 1982.) 

el EPR Y la coroides, lo que limita la extensi6n sucesiva hacia 
delante del DR. Sin embargo. no hay adherenc ia equivalente 
entre la coroides y la esc!erólica, de forma que los desprendi­
mientos coroideos progresan invariab leme nte hacia delante 
has tu afectar al cuerpo ciliar (desprend imiento ciliocoroideo). 
Las siguientes anomalías congénitas pueden tener significado 
clínico a veces (Fi g. 12.6): 

l. Un pliegue meridional es un pequeño pliegue radial de la 
reti na en línea con un proceso dentado y en ocasiones puede 
tener un pequeño agujero retiniano en su base (Fig. 12.6a). 

2. Un entrante oral encerrado es una pequeña isla de pars 
plana rodeada por retina como resu ltado del encuentro de dos 
procesos dentados adyacentes (Fig . 12 .6b) . No se debe con­
fundir con un agujero ret iniano porque está local izado por 
delante de la ora serrata . 

Fig.12.6 
Variantes normales de la ora serrata. (a ) Pliegue me ridional 
con un pequeño agujero en su base: (b ) entrante oral 
encerrado : (e) tejido granula r. 

Desprendimiento de retina 

3. A vCt:es se puede confundir un tejido granular caracteriza­
do por opacidades muy pequeñas. múltiples y blancas dentro 
de la base vítrea (Fi g. l2.6c) con opérculos periféricos muy 
pequeños. 

4. Las perlas orales (Fig. 12.7) son pequeñas lesiones blancas 
poco frec uentes. 

Fig.12.7 
Per la de la o ra. (Cortesía de N.E. B)", r. de The h rip/lerol Retina in Pro~~. 

a Stereoscopic Atlas. Criterion Press.Torrence Californ ia.1 982.) 

Base del vítreo 

La base del vítreo es una zona ancha de 3-4 mm que cabalga 
sobre la ora serrata (Fig. 12 .8) . Debido a la fuer te adhes ión 
de l vítreo cort ical a la base vítrea. después de un desprendi­
miento vítreo posterior (DVP) la hi aloides posterior permane­
ce unida al borde posterior de la base vítrea. Por lo tan to. los 
agujeros ret inian os peri orales preexistentes en la base vítrea 
dan lugar a DR. 

Adherencias vit reorretinianas 

l. Las ad herencias normales entre e l ví treo cort ical y la 
membrana Ii mi tante interna son bastante lax as, excepto en 
los lugares sigu ientes: 
• En la base del vítreo (muy fuerte). 
• A lrededor del margen de la papila óptica (bastante fuerte) . 
• Alrededor de la fóvea (débil) . 
• Alrededor de los vasos sanguíneos retin ianos periféricos 

(generalmente débi l). 
2. Las adherencias anormales se asocian a veces con la for­

maci ón de desgarros ret inianos causados por tracción vitreo­
rreti niana di námica en ojos con DVP agudo. Ocurren en los 
lugares siguientes: 
• 80rde posterior de degeneración reticular. 

359 
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Base 
vítrea 

• Crestas retinianas quís\icas congénitas que son proyeccio­
nes hacia denlro de la re li na sensorial, blancas, ovoideas y 
localizadas en el área posloral (Fig. 12.9). 

• Agrupaciones de pigmento retiniano. 
• Condensaciones paravaseu lares periféricas. 
• Anomalías de la base vítrea como extensiones en forma de 

lengua e islas aisladas ¡x)steriores. 
• Áreas de «b laneo-sin-presióll» . 

Fig.12.9 
Cresta retiníana quistka. (Cortesía de N.E. Brer. de The hrip/lerol Retirl(l 
in Profik. a StereascopicAl1as. Criterion Pre.s.TorreF\Ce ülifomia. 1982.) 

Vasos sanguíneos 

,. Las arte rias ciliares poste riores largas (aeompanadas 
por los nervi os correspond ientes) se reconocen como líneas 

Pa rs 
plicata 

Pars 
plana 

Fig, 12.8 
Anatomla de la base vítrea. 

amari llas que empiezan detrás de l ecuador y di scurren hacia 
delante en el meridiano de las horas 3 y 9 en el reloj (I'c r Fig. 
12.3). Di viden el fondo de ojo en una zona superior y otra 
infe rior. Las arterias entran en el espacio supracoroideo en 
línea con los rectos hori zontales. 

2. Las arterias ciliares posteriores cortas no se aeompa· 
nan de nervios y pueden ser difíciles de identificar oftalmos­
c6piemnenle. Los nervios cil iares cortos aparecen como lí­
neas amarill as radiales periféricas. 

], Las ampollas de las venas vorticosas están localizadas 
justo por det rás del ecuador en los meridianos de las horas , . 
5.7 Y II en el reloj. Externamente las venas vonicosas emer­
gen de sus canales esc1eralcs a di stancias variables del ecua­
dor. Limi tan la extensión posterior de un de~pre ndimie nlO 

eoroideo ya que pasan a trav6 del c~pacio supracoroideo 
dentro de sus canales esclerales . 

• Técnicas de exploración 

Oftalmoscopia indirecta 

Están disponi bles lenlcs dc condensación de varias potencias y 
diámetros (Fig. 12. 10). Cuanto mayor es la potencia menor esel 
alimento y más corta es la distancia de trabajo, pero mayores el 
cllmpo de visión. La ¡éenica es la siguieme: 

1. Ambas pupilas deben estar bien d ilatadas. 
2. Idealmente. el paciente ha de estar en decúbito supino. 
3. La lente se sostiene con la superficie plana frente al paciente 

y debe sujetarse paralela al plano del iris del paciente en todo 
momento. 



Fil· 12.10 
Lentes de condensación vti litadas para la oftalmoscopia indirecta. 

4. Se localiza el rellejo rojo y después el fondo de ojo. 
5. Hay que cvitar la tendcncia a mm'crsc hacia el paciente si se 

encuentra dificultad p.. ... m visualizar el fondo de ojo. 
6. Se pide al paciente que n1ucv:¡ los ojos y la caocz.."l a posicio­

nes óptimas para la exploración. 

Indentación escleral 

Propósito 

El prop&,ito de la indenlación esclcml es incrementar la visuali 7..a­
c ión de 1" retina periférica anterior al .... -cuador y reali73 una cxplo­
r.K~ iÓn cinética del fondo de ojo. Por ejemplo. la Figura 12.11 (iz­
quicr"da) muestra un agujero retiniano (a) cerca del ct:uador. que se 
puede ver sin indcntación c~lcral debido a que la coroides subya­
Cente proporciona un buen contras te y el agujero aparece rojo. S in 
embargo. un pequeño agujero redondo (b) cerca de la ora serrala o 
un JlI!(lucñO desgarro en U (c) cerca del borde postcrior de la base 
vít rea pueden pasar desapercibidos si no se emplea indentación 

Fil!. 11.11 
(a) Colocaci6n de un clip de papel abierto; (b) indentaci6n escleral. 

D esprendimiento de ret ina 

csclcru l. La Figura 12.11 (derecha) muestra que con la indentación 
esc1cml se observa más fáci lmcnle un ]X-'"qucno agujero (h) porque 
aumenta el contraste entre la coroides y la ret ina sensoria l. l a 
indentación también permite la visión del fondo de ojo periférico 
así como verel perfil del colgajo de un pequeño desgarro en U (e). 

Fil. 12.11 
(b :quierda) Roruras retinianas en la retina desprendida 
sin indenudón escleral: (derecha) con indemación esderal. 

Técnico 

l . Para ver la ora ~rrata a I:¡s 12 homs en cl reloj hay que pedir 
primero al paciente que mire hncia abajo. Emonces. se apli ca 
el indcntador esc!eral en el lado externo del párpado superior 
en el borde de la placa tarsll l (Fig. 12. I 2ll). 

2. Con el indentador en su lugar. se pide al paciente que mire 
hacia arriba: al mismo tiempo se avunza el indcntador dentrode 
la órbita anterior en p<lralelo con el globo ocular (fig. 12. I 2b). 

3. Los ojos del ex:rminador deben cstar :llincudos con la lente con­
dcnsadonl y el indelllador. con el (Iue se ejerce una presión 
~ ua\'c. L"l indentación seobscrva como un desnivel en el fondo 
de ojo (Fig. 12.13). Hay que m:tntener el indentador tangencial 
al globo ocular JXlrque la ;ndentación perpendicular es molesta. 

4. El indentudor se desplaza a las purtes adyacentes al fondo de 
ojo. para garamizar que los ojos del examinador. la lenle con­
densadora y el indcntador se Cllcuenlmn en una línea reClll . 
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Fig.12.13 
Desnivel creado mediante indentación escleral. (Cort esía de N.e. 
Bye r, de The PerjpheraJ Retina jn Pro(jle. a S!ereoscopic AtIos. Crit erion P"" s, 

Torrence California, 1982.) 

Dibujo del fondo de ojo 

l. Técnica. Debido a que la imagen que se ve con la oftal mos­
(;Opia indirecta está inverti da vertical mente y girada lateral-

mente. la parte superior de la gráfica se (;Oloca hacia los pies 
del paciente (al revés). De esta forma. la pos ici ón invertida 
de la gráfica en relaci6n con el ojo del paciente corresponde 
a la imagen del fondo de ojo obtenida por el observador. Por 
ejempl o (Fi g. 12. 14). un de rrame e n fo rm a de U a las 11 
horas en e l reloj. en el ojo del paciente corresponderá a la 
posici6n de las 11 horas en el reloj sobre la gráfica. Lo 
mi smo se apl ica al {¡rea de degeneraci6n reticu lar entre las 
horas 1 y 2 de! reloj . 

2. Código de colores (Fig. 12.15) 

L 

• Delimitar los límites del DR, empezando en la papila 6pti­
ca y pasar luego a la periferia. 

• Di bujar la retina desprendida en azul y la ret ina plana en 
rojo. 

• Dibujar las venas re tinianas en azu l. pero las arterias no se 
di bujan. 

• Dibujar las ro turas retinianas en rojo con líneas exteriores 
azules; el co lgaj o de un desgarro retiniano también se 
dibuja en azul. 

• Indicar la retina delgada con sombreados rojos delimitados 
en azul; mostrar la degeneraci6n reticular como sombrea­
dos azules del imi tados en azul; el pi gmento ret in iano es 
negro; los exudados reti nianos son amarillos. y las opaci­
dades vítreas (incluyendo la sangre) son verdes. 

Fig.12.14 
Técnica de dibujo de las lesiones 
retinianas (ver texto). 



Fig.12.15 
Códigos de colores para el dibujo retiniano. 

Examen con la lente 
de tres espejos de Goldmann 

Lente de Goldmonn 

Esta lente consta de cuatro partes (Fig. 12. 16): 

l. La parte ce ntral permitc una visión de 30° del polo posterior. 
2. El esp e jo e cua torial (más grande y con form a ob longa) 

permite la visualización desde 30° al ecuador. 
3. El e spe jo pe rifé rico (de tamaño intennedio y con forma cua­

drada) permilc la visualización entre el ecuador y la ora serrata. 

Fig.12.16 
Lente de tres espejos de Goldmann. 

Desprendimie nto de re tina 

4. El espe jo go nioscópico (más pequeiío y en forma de cúpu­
la) puede empicarse para vi suali zar la periferia retin iana 
ext rcma y la pars p lana. Por lo tanto. resul ta ev idente qu e 
cuanto más pequeño es el espejo más periférica es la visión. 

NB: La parte central proporciona una imagen virtual ver­
tical del poto posterior. Con respecto a los tres espejos: 

• El espejo debe colocarse opuesto a la zona del fon do de ojo 
que se va a examll1ar. 

• Cuando se observa el merid iano vertical. la imagen está 
invertida (Fig. 12 .17). 

• Cuando se observa el meridiano horizontal , la imagen está 
invertida lateralmente. 

Fig. 12,17 
(Arriba) Desgarro en U a la izquierda de las 12 horas 
en punto en el reloj y una isla de degeneración reticular 
a la derecha de las 12 horas en punto en el reloj: (abajo) 
las mismas lesiones vistas con la lente de tres espejos colocada 
a las 6 horas en punto en el reloj. 

Técnico 

1. Insertar la !t;nte de contacto como para la gon ioscopia (ve r 
Capítu lo 9). 

2. Siempre inclinar la co lumna de iluminación (Fig. 12. 18) 
excepto cuando se observa el meridiano venical. 

3. Cuando se observan sectorcs de la retina periférica hay que 
rotar el eje del haz de forma que siempre esté en los ángu los 
rectos del espejo. 

4. Para visua lizar todo el fo ndo dc ojo hay que rotar la lente 
360° usando primero el espejo ecuatorial y después el espejo 
pe riférico. 
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Fig. 12. t B 
Columna de iluminación inclinada y colocada recta en el centro 
para ver los meridianos oblicuos a las horas 1 :30 y 7:30 en el reloj. 

5. Para obtener una visión más periférica de cualquier seclOr. 
hay que incli nar la lente aliado opuesto y pedir al paciente 
que mueva los ojos al mismo lado. Por ejemplo. para obtener 
una visión más periférica de! meridiano de las 12 horas en el 
reloj (espejo a lus 6). la lente se inclin a hacia abajo y cl 
paciente mira hucia arriba. 

6. Examinar la cavidad vítrea con la lente central empleando un 
haz horizontal y otro vert ical. y des pués exam in ar el polo 
posterior. 

Biomicroscopia indirecta 
con lámpara de hendidura 

ESle método utiliza lentes potentes (habitualmente de +90 O y 
+7 8 O) diseñadas para obtencr un ampl io campo de visión del 
fondo de ojo. Las lentes se emplean de una forma parecida a una 
lente de ofta lmoscopi a indirecta ordinaria. y la imagen también 
está inver1ida ver1 icalmente o girada lateral mente. 

Técnica 

l. Ajustar la lámpara de hendidura aproxi m¡ldameme a un cuar­
to de su diámetro total. 

2. Colocare] ángu lo de iluminación de forma coaxial con el sis­
tema de visión de la hímpnra de hendidura. 

3. Interponer la lente en el haz in mediatamente delante del ojo 
del paciente (rl'r Fig. 13.6). 

4 . Ide ntificar el reflejo rojo. sig uiendo con la retirada del 
microscopio hasta que se obscrva el fondo de ojo. 

5. Examinar el fo ndo de ojo. ajustando horizontal y verticalmente 
la lámpara de hendidura. mientras se mant iene la lente quieta. 

6. Aumentar la anchura del haz para obtener un mayor campo 
de visión. 

7. Incremcntar el aumento para conseguir un mayor detalle si es 
preciso. 

8. Para observar la retina periférica pedir al paciente que mire 
en las posiciones apropiadas. y se examina como en la oftal ­
moscopia indirecta estándar. 

Interpretación de los hallazgos 

• El vítreo normal en una persona joven parece homogéneo con 
la misma densidad en [(xlo él. 

• La cavidad vítrea central puede contener espacios vacíos ópti­
camente (lagunas). Las líneas condensadas de una gran cavi· 
dad se pueden confundir con una hialoides postcrior despren­
dida (seudo-DV P). 

• En los ojos con DVP se puede ver la hialoides posterior des­
prendida (Fig. 12. 19) . 

Fig. 12. 19 
Desprendimiento Vrtreo posterior. 

• Un ani ll o de Weiss (Fig. 12.20) es una opacidad anu lar que 
representa un anillo de tej ido gllal desprendido del margen de 
la pupi la óptica: es prácticamente patognomónica de DVP. 

Fig. 12.20 
Ani llo de Weiss. (Cortesía deV.Tanner.) 



• La presencia de células pig mentadas (<<polvo de tabaco») en 
el vÍlreo anterior en un paciente que se queja del inicio agudo 
de destell os lumin osos y moscas volantes es fue rtemente 
sugestiva de un desgarro retiniano (Fig. 12.2 1). Es obligatoria 
un a exploración cuidadosa de la ret ina periférica (especial­
mente superior). Las células son macrófagos que contienen 
células desprendidas del EPR . 

Fig.12.21 
Desprendimiento de retina con un desgarro en U y polvo 
de tabaco. 

• La prcsenc ia dc pequeñas opm; idades numerosas dentro del 
gel desplazado anteriormente o en el espacio re trohialoideo es 
muy sugestiva de sangre. 

• Debido al amplio campo de visión también es pos ible visual i­
zar los desgarros retinianos ecuatoriales. 

Encontrar la rotura retiniana primaria 

La ro tura primaria se defi ne co mo la responsable del DR. aun­
que tambié n pueden ex ist ir rotu ras posteriores (secundarias). 
Identificar la mlllra primari a es de la mayor importancia y para 
ello son útiles las siguientes w nsideracioncs . 

Distribución cuadrántica 

• A lrededor dcl60% están en el cuadrante temporal superior. 
• Alrededor del 15% están en el cuadrante nasal superior. 
• Alrededor del 15% están en el cuadrante temporal infer ior. 
• Alrededor del 10% están en el cuadrante nasal inferior. 

Por lo tanto. el cuadrante temporal superior es con d iferenci a el 
lugar más frecuente de formación de roturas retini anas. y debe 
examinarse con gran deta lle si no se puede detectar inicial men­
te una rotura. 

Desprendimiento de retina 

NB: Aproximadamente el 50% de los ojos con DR t ienen 
más de una rotura. yen la mayoría de los casos están locali­
zadas dentro de los 90° entre ellas. 

Configuración del líquido subretiniano 

El LSR suele difund ir de forma gravitatoria. La configuración 
del DR viene determinada por límites anatómicos (ora serrata y 
papila óptica) y la localización de la rotura retiniana primaria. Si 
la rotura primaria se local iza superiormente. el LSR se difunde 
inferiormente en el mismo lado que la rotura y después superior­
mente en el otro lado del fondo de ojo. Por lo umto. la probable 
localización de la rotura retiniana primaria puede predecirse a 
través del estudio de la configuración del DR (Fig. 12.22). 

• Un DR inferior poco profu ndo en el que el LSR es ligeramen­
te más alto en el lado temporal señala una rotura primari a en 
ese lado (Fig. 12.22a). 

• Una rotura pri maria local izada a las 6 horas en el reloj causa­
rá un DR inferior eon iguales niveles de líquido (Fig. l2.22b). 

• En un DR inferior bu ll oso la rotu ra primaria suele estar por 
encima del meridiano horizontal (Fig. l 2.22e). 

• Si la rOlura primaria está loca li zada e n el cuadrante nasal 
superior. e l LSR rodeará la papil a óptica y lu ego ascenderá 
por el lado temporal hasta quedar a nive l de la rotura primari a 
(Fig. 12.22d). 

• Un DR subtota l con una cuña superi or de retin a adherida 
sl'ñala una ro tura primari a localizada en la peri feri a más cerca 
de su borde más alto (Fig. 12.22e). 

• Cuando el LSR atraviesnla línea media vert ical por encima, In 
rotura primaria está cerca de las 12 horas en el reloj y el extremo 
inferior del DR corresponde al Iado de la rotura (Fig. 12.22t). 

/liB: La observación diligente de los principios anteriores es 
importante porque evita el tratamiento de roturas secundarias 
y que se pase por alto la rotura primaria. Por lo tanto. es esen­
cial asegurarse de que la forma del DR se corresponde con la 
localizaci6n de la rotura retiniana catalogada como «primaria)). 

Historia 

Aunque la localización de los cuadrantes de los des tellos de luz 
(fotopsin) no tiene valor para predecir la localización de la rotura 
pri maria. el cuadrante en e l que aparece primero el defecto del 
campo visual puede tener un valor considerable. ya que correspon­
de a la zona donde se origina el DR . Por ejemplo. si el defecto del 
campo visual se inicia en el cuadrante nasal superior, la rotura pri­
maria probablemente se localiza en el cuadrante temporal inferior. 

Ecografía 

La ecografía en modo B es útil en pacientes con medios opacos 
en los que se sospecha que tienen un desgarro retiniano o un DR . 
Esto se aplica especialmente a los que han sufrido una hemorra-
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d e 

gia vítrea densa reciente que dificulta la visualización del fondo 
de ojo. En estos casos la ecografía puede ayudar a di ferenciar el 
DV P (Fig. 12 .23) del DR (Fig. 12.24). También es posible detec-
1Hr la presencia de un desgarro reti niano en una retinn plana (Fig. 
12 .25). La ecografía dinámica. que rcalizn la exploración de las 
estructuras intmoculares durante los movimientos laterales de Jos 
ojos. es úti l para valorar la movilidad del vítreo y la retina en ojos 
con vit reorretinopatía proliferativa (Fig. 12.26). 

Fia· n .ZJ 
Ecografia axial en modo B que muestra una hemorragia dentro 
del gel y desprendimiento vftreo posterior. (Conesía de K. Nisch31.) 

Patogenia 
del desprendimiento 
de retina regmatógeno 

El DR regrnatógeno afecta a alrededor de 1: 10.000 de la pobla· 
ción cada año y en ocasiones pueden afectarse ambos ojos en 

e 

f 

Flg.1l.1-4 

Fia:_ t 2.11 
Distribución de liquido subretiniano en relación 
con la rotura primaria. 

Ecografía sagital en modo B que muestra un desprendimiento 
retiniano inferior. (Ú>f"tHb de K. Nisch.I.) 

aln:dedor del 10% de los casos. Las roturas retinianas responl>u· 
bies de DR son causadas por una interacción entre (a) la ¡racdó" 
l"im~orre¡il1iana dillámica y (b) una l{egeneración prel/is/X)//ellle 
en la retina periféric a. La miopfa tllmbién puede desempeñar un 
p<lpel irnponante. 

Tracción vitreorretiniana dinámica -
Patogenia 

La sínquisis es una licuefacción del gel \' ítreo (Fig. 12.27a). 
Algunos ojos con s ínquisis desarrollan un agujero en la corteza 
vítrea posterior adelgazada que se sobrepone a la fóvca. El líqui· 
do de la sínquisis del interior del centro de la cavidad vftrca p:lsa 



Fil. t2.2S 
Ecografía sagital en modo B que muestra un desgarro retiniano 
superior asociado con desprendimiento vítreo posterior con 
una retina plana. (Cortesia d~ K. Ni5Chal.) 

Fil. tl.27 

Desp rendimie nto de retina 

Fil. tl.26 
Ecografia sagital en modo B que muestra un desprendimiento 
de retina total asociado con vit reorretinopatfa proliferativa 
avanuda (signo triangular). (Cof"te.la de K. NI$chal.) 

(a ) Sínquisis; (b) desprendimiento vítreo posteriOf" no complicado; (e) formación de desgarro retiniallO y hemom\gia vítrea; (d ) avulsión 
de un vaso sanguíneo retfniano y hemorragia vltrea. 

367 
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a través de este defecto hacia el espacio rctrohialoideo de nueva 
formm.:ión . Este proceso hidrodi seca la superficie vítrea poste­
rior de la membrana limitante interna (MLI) de la reti na senso­
ri al hasta el borde posterior de la base vítrea. El gel vítreo sóli­
do restante se colapsa inferiormente. y el espacio retrohialoideo 
está completamente oc upado por líquido de la sínqu isis. Este 
proceso se denomina DYP regmatógeno agudo con colapso y se 
llamará en lo sucesivo DYP agudo. La incidenci a de DVP agudo 
aumenta con la edad y la miopía. 

Complicaciones del desprendimiento vítreo 
posterior agudo 

Las complicaciones del DVP agudo dependen de la fuerza y la 
cxtensión de las adherencias vitreorretin ianas previas. 

1_ En la mayor parte de los ojos no se producen co mplica­
ciones (Fig . 12. 27 b) porque las uniones vitreorretinian as 
son débiles. 

2_ En e l 10% de los oj os se producen desgarros retinianos 
como resultado de la transmisión de la tracción a los lugares 
donde existen adherenc ias vi treorretini anas anormalmente 
fuertes . Los desgarros asociados con DYP agudo son habi­
tua lmente si ntomáticos. en forma de U. locali zados en e l 
fondo de ojo superior (Fig. 12.28). Y frecuentemente asocia­
dos con hemorragia vít rea como resultado de la rotura de un 
vaso sangufneo ret i niano periféri co (ver Fi g. 12.27c). Des­
pués de la formación del desgarro. el líquido rctrohialoideo 
de la sínquisis tiene acceso d irecto al espacio subretiniano. y 
si el desgarro no se trata profi lácticamente mediante fotoeoa­
gulaci ón o crioterapia el riesgo de DR es alto. 

fig.12.28 
Desgarro superior en forma de U con desprendimiento vítreo 
posterior agudo. (Corte.la de N.E. Byer. de Th~ PeripMml R~(¡na;" Pro~le, 

a Sten.oscopic AfIos. Criterion Press.Torrence California, 1982.) 

3. En raras ocasiones tiene lugar la avulsión de un vaso san­
gufneo re1i ni ano periférico. lo que produce hemorragia vít rea 
sin la formación de desgarro re tiniano (wr Fig. 12.27d). 

Degeneraciones retinianas periféricas 
preC:lisponentes 

Alrededor dcl60% de todas las roturas se produce en áreas de la 
retina peri férica que muestran cambios específicos. Estas lesio­
nes pueden aso¡;jarse con una descomposición espontánea del 
tej ido retiniano, patológicamente adelgazado que cau sa un agu­
jero retiniano. o pueden predi sponer a la fo rmación de desgarros 
retinianos en ojos con DVP agudo . Los agujeros reti nianos 
generalmente son más pequeños que los desgarros y conl levan 
un riesgo menor de DR. 

Degeneración reticular 

Existe e n alrededor del 8% de la población gcneral y owrre 
aproximadamente en el 40% de los ojos con DR. Es una causa 
importante de DR cn miopes jóvenes. Co n frecuencia se 
encuentran lesiones similares a las re ticulares en pacientes con 
síndromes de Marfan. Stid der y Ehlers- Danlos. todos los cuales 
se asocian con un riesgo aumentado de DR. 

l. Signos 
a. La degencración reticu lar típica consiste en áreas claramen­

te delimitadas. de aspecto fusiforme y orientadas circunfe­
rencialmente de adelgaz<lmiento re1iniano (Fig . 12.29). 

fig.12.29 
Degeneración reticular que forma un cráter poco profundo. 
(Corte.la de N.E. Byer. de Th ~ Periph~ml Retina in Profjle, a Stereo.wpic Afio •. 
Crite rion Press.Torrerw:e Catifornia, 1982.) 

generalmente si tuadas entre el ecuador y el lxJrde posterior 
de la base del vítreo. La lesión reticular se caracteriza por la 
discontinuidad de la membrana limitante interna. con atro­
fia variable de la reti na sensorial subyacente. Esta altera­
ción suele ser bilateral y localizada en la mitad temporal 
con mayor frecuencia que en la mitad nasal de l fondo de 
oj o, y superiormente más que inferiormente. Un signo 
característico es un a trama arboresce nte de fin as líneas 
blancas en las islas que se puede asociar con cambios del 
epitel io pigmentario retiniano (Fig. 12.30). Algunas lesio-



Fi,. 12.]0 
Degeneración reticular con Ifneas blancas y cambios 
en el epitelio pigmentario retiniano. 

nes re ticulares se pueden asociar con «copos de nieve» (res­
tos de células de Müller degeneradas) (Fig. 12.31). El vftreo 
suprayacente a un área reticular presenta sínquisis. pero las 
adherencias vítreas alrededor de l borde de la lesión son 
exageradas (Fig. 12.32). 

b. La degeneración reticular alfpica se caracteriza por lesio­
nes continuas orientadas radial mente con vasos sanguf· 
neos periféricos que pueden extenderse posteriormente 
hacia e l ecuador (Fig. 12.33a). Este tipo ocurre de fonna 
Ifpiea en los pacientes con sfndrome de Stickler. 

Fi,. 12.]t 
Degeneración reticular con copos de nieve. (Cortelfa de N.E. Brer, 
de The PeripMraJ Retino in Profik. a Ste~ At/d$. Criterion p",ss, 
TOmloce California, 1982.) 

De sprendimie nto de retina 

Fi,. 12.32 
Cambios vltreos asociados con degeneración reticular. 

Degeneración reticular radial atipica; (b) degeneraci6n reticular 
en el colgajo de un desgarro en U: (e) desgarro traccional 
a lo largo del margen posterior de la degeneración reticular; 
(d ) pequeños agujeros redondos en la degeneración reticular. 

l . Complicaciones 
• En la mayoría de los pacientes no se encuentran complica· 

ciones. incluso en presencia de pequeños agujeros que se 
hallan con frecuencia en las islas de degeneración reticular 
(Fig. 12.34. l'erFig. l2.33d). 
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Fig.12.34 
Gran desgarro asociado con degeneración reticular. (Cortesía 
de N.E. ayer. de T/le Peripheral RevrIO in Profile. <1 Stm:<lScopi<: A¡k¡s. Criterion 
Press,Torrel"lCe Cal ifom i~, 1982.) 

NB: En ocasiones puede ocurrir DR asociado con aguje. 
ros atrófi cos, especialmente en miopes jóvenes. En estos 
pacientes, e l DR puede no ir precedido po r síntomas de DVP 
agudo (fotopsia y moscas vo lantes) y el LSR sue le difundir 
lentamente. 

• En los ojos con DVP agudo puede producirse DR asociado 
con de~garros traccionales (Fig. 12.35). LDs desgarros trae· 
cionales se desarroll an típicamente a lo lurgo del extremo 
posterior de una isla de dege neración rcticular (ver Fig. 
12.33c) como resultado de la tracción dinámica cn el lugar 
de una adherencia vi treorretiniana exagcrada. En ocasiones, 
sc puede ver una pequeña isla de degeneración rcticul ar 
sobre el colgajo de un desgaJTo retiniano (ver Fig. 12.33b). 

Fil. 12.35 
Gran agujero dentro de una degeneración reticular. (Cortesla de 

N.E. Byer. de ~ Peripher<ll Refina in Pronlt:," Ste~,opic AtIas. Criterioo 
Press.Tom!l"ICe Catifornia.1 982.) 

Degeneración en boba de caracol 

l. Signos. Band as orientadas c ircunfere nc ia lmente y clara­
mente del imitadas de «copos de nieve» muy apretados, que 
dan a la ret ina periférica un aspeclo parecido a escarcha 
blanca. Las islas suelen ser más largas que las islas de dege­
neración reticul ar (Fig. 12.36) . Aunque la degeneración en 
baba de caracol sc asocia con licuefacción del vítreo supra­
yaccnte. raramente se presenta una tracción vítrea marcada 
en el borde poslerior de las lesiones. de fo rma que los desga­
rros en U traccionales ocurren raramente. 

Fig.12.36 
Degeneración en baba de caracol observada con indentación 
escleral. (Cortesía de N.E. a)"' r. de The Perlp/leral Retina m Profi!e, a 
SteN.'olcopicAtkJs. Crite rion Press,Torre l"lCe Cal;fornla. 1982,) 

2. Las complicaciones incl uyen la for mac ión de agujeros 
(Fig. 12.37). que pueden dar lugar a DR . 

Fig, 12,37 
Agujeros dentro de una degeneración en baba de caracol. 

Retinosquisis degenerativa 

La retinosquisis es una escisión de la re ti na sensorial en dos 
capas: una externa (capa coroidea) y una interna (capa vítrea). 



Existen dos tipos de reti nosquisis: (a) d(1gellNGlil'u y (b) congéni­

ta (ver Capítulo 15). La reti nosq ui sis degenerativa aparece apro­
ximadamente en el 5% de la población por encima de los 20 años 
de edad. es es¡x:cialmcnte prcvalcnte en hi¡x:rmétro¡x:s (el 70% de 
los pacientes son hipermétropes) y casi siempre es asintomática. 

l. Clasificación 
a. Típica. en la que la divi sión tiene lugar en la capa plcxi­

forme externa. 
h. Reticular, que es menos frecuente. en la que la división 

ocurre a nivel de la capa de fibras nerviosas. 
2. Signos 

• Los cambios precoces suelen afectar a la periferi a infero­
temporal extrema de ambos fo ndos de ojo. apareciendo 
como una exageración de la degeneración microcistoide 
con una discreta elevación de la retina (Fig. 12.38). 

Fig.12.J8 
Degeneración mlcrod stoide ci rcunferencial y retinosquisis 
degenerativa en los cuadrantes inferotemporal y superotempora!. 

• La progresión puede producirse de forma circunferencial 
hast.a que afect a a toda la periferia del fondo de ojo. La 
forma típica suele permanecer por delante del ecuador. 
mientras que el tipo ret icular puede disemi narse más allá 
del ecuador (Fig . 12.39). 

• La superficie de la capa interna puede mostrar «copos de 
nieve» así como vasos sanguíneos cubienos o «en hi lo de 
plata». y la cavidad de la separación puede presentar puen­
tes de tej ido desprendido de color gris-blanco (Fig. 12.40). 

• La capa extern a tiene un aspecto de metal repujado y 
muestra el fenómeno de «blanco con presión». 

NB: Al contrario que e l DR,la ret inosqu isis es inmóvi l. 

Desprendimiento de retina 

Fig.12.J9 
Retinosquisis degenerativa que se extiende poste rior al ecuador. 

i i i con agujeros en ambas capas; copos 
de nieve y vasos sanguíneos «en hilo de plata)) en la capa interna; 
la cavidad está cubierta por tejido desgarrado blanco-gris. 

l. Complicaciones 
• En la mayoría de los casos no ex isten complicaciones y la 

alteración es inocua. 
• Pueden aparecer rOluras en el ti po reticular. Las roturas de 

la capa interna son pequeñas y redondas (lIer Fig. 12.40). 
mientras que las roturas menos frecuentes de la capa exter­
na suelen ser más gnmdes. con bordes arrollados y locali­
zados por detrás del ecuador (Figs. 12.41 y 12.42a). 

• El DR es una complicación muy rara que puede producir­
se en ojos con roturas en ambas capas. Los ojos que sólo 
presentan roturas de la capa externa no muestran DR como 
norma porque el líquido dentro de la cavidad de separación 
es vi scoso y no pasa fácilmente al interior del espac io 
subret iniano. Sin embargo. raramente. el líquido pierde su 
viscosidad y pasa a través de la rotura al interior del espa­
cio subretiniano. dando lugar a un desprendimiento locali­
zado de la capa retiniana externa que suele estar confinado 
a la zona de re tinosqui sis (Fig. 12.42b). 

• La hemorragia vítrea es infrecuente. 
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Fig.12.41 
Retinosquisis degenerativa con copos de nieve y roturas de la 
capa externa. (Conesla de N.E. Byer, de The f'eripheral Retill<1 in 1'rof¡1e, o 
StereoscoplcAtlas. Crtterion Press,TorrerKe Calilornia,1982.) 

Fig. 12.42 
Retinosquisis degenerativa. (a) Grandes roturas en ambas 
capas; (b) gran rotura lineal en la capa posterior asociada con 
un desprendimiento de retina localizado. 

«Blanco sin presión)) 

l. Signos 
a. El fenómeno de «blanco eOIl presión» es un aspecto gris 

translúcido de la retina, inducido por la indentación de la 
esclerótica (Fig. 12.43). Cada área tiene una configu ra­
ción fija que no cambia cuando la indentadón escleral se 
desplaza a un área adyacente. El «blanco con presióm, se 
ve con frecuencia en ojos normales y puede observarse a 

Fil' 12.43 
Blanco con presión. (COrteS II de N.E. Byer, de Th e f'e'ipheral Retino in 

1'rof¡1e, a SfereoscopicAtlas. Criterio" Press,Torrence C~lifomrl, 1982.) 

lo largo del borde posterior de las islas de degeneración 
reticular, degeneración en baba de caracol y capa externa 
de la retinosquisis adquirida. 

b. En el «blanco sin presión» en algunos pacientes la retina 
tiene el rnlsmo aspecto pero sin indentación escleral . En la 
exploración rutinaria. un área de retina normal rodeada de 
«blanco sin presión» puede confundirse con un agujero 
ret iniano plano (Fig. 12.44a). 

2. Complicaciones . A veces se producen desgarros gigan­
tes a 10 largo del borde posterior del «blanco sin presión" 
(Fig. 12.44b) . 

Significación de lo miop(a 

Aunque los miopes son hasta el 10% de la población general. 
por encima del 40% de todos los DR ocurren en ojos miopes . 
Cuanto mayor es el error de refracción mayor es el riesgo de 
DR. Los siguientes factores interrelacionados predisponen a que 
un ojo miope presente un DR: 

1. La degeneración lenticular es más frecuente en miopes 
moderados y puede dar lugar a desgarros o agujeros. 

2. La degeneración en baba de caracol es frecuente en ojos 
miopes y se puede asociar con agujeros. 

3. La atrofia coriorretiniana difusa puede dar lugar a peque­
ños agujeros en ojos muy miopes. 

4. Los agujeros maculares pueden causar un DR en ojos muy 
miopes. 

5. La degeneración vítrea y el DVP son más frecuentes. 
6. La pérdida de vítreo durante la cirug ía de una catarala. 

especialmente si se trata de fo rma inadecuada, se asocia 
aproximadamente con una incidencia del 15% de DR poste­
rioren ojos miopes con más de 6 O: el riesgo es aún mayor si 
la miopía es superior a 10 D. 



Desprendimiento de retina 

Fi,. 12.44 
(a) Blanco sin presión con seudoagujeros; (b) desprendimiento retiniano total debido a un desgarro gigante. 

7. La capsulotomía poste rior se asocia con un riesgo 
aumentado de DR en ojos miopes. 

Signos clínicos 
del desprendimiento 
de retina 

Desprendimiento de retina regmatógeno 

Síntomas 

Los síntomas premonitorios clásicos descritos aproximadamen­
te en el 60% de los pacientes con DR regmatógeno espontáneo 
son destellos luminosos (fotopsia) y moscas volantes vítreas. 
Después de un período de tiempo variable el paciente percibe un 
defecto relativo del campo visual periférico que puede progre­
sar hasta afectar a la visión central. 

l. La fotopsia en los ojos con DVP agudo está causada proba­
blemente por tracción sobre la relina en los lugares de adhe­
renci a vÍlreorretiniana. El cese de la fotopsia es el resultado 
de la separación de la adherencia o del desgarro completo 
excepto una porción de retina (opérculo) alrededor del lugar 
de la adherencia. En los ojos con DVP, la fotopsia puede ser 
inducida por los movimientos oculares y es más perceptible 
con iluminación tenue. Tiende a ser proyectada en el campo 
visual temporal periférico y. al contrario que las moscas 
volantes. no tiene valor lateralizador. 

2. Las moscas volantes son opacidades vítreas móviles perci­
bidas cuando proyectan una sombra sobre la ret ina. Las opa­
cidades vítreas en los ojos con DVP agudo son de los tres 
tipos siguientes: 
a_ Una opacidad solitaria en forma de anillo que represen­

ta la adherencia anular al margen del disco óptico des­
prendida (anillo de Weiss) (ver Fig. 12.20). 

b. Las telaratlas están causadas por condensación de fibras 
de colágeno en la corteza vít rea colapsada. 

c_ Una lluvia repentina de manchas minúsculas de color rojo 
u oscuras indica generalmente una hemorragia vítrea secun­
daria al desgarro de un vaso sanguíneo retiniano periférico. 

J . Un d efecto del campo visual secundario al DR es perci­
bido como un telón negro . En algunos pacientes puede no 
estar presente al despertarse por la mañana debido a la 
absorción espontánea de LSR. para reaparecer s610 más 
tarde durante el día. El cuadrante del campo visual en el que 
aparece primero el defecto es úti l para predecir la locali­
zación de la rotura retiniana pri maria (que estará en el cua­
drante opuesto). La pérdida de la visión central puede deber­
se a afectación de la fóvea por LSR o, menos frecuentemen­
te, a obstrucción del eje visual por un gran DR bulloso 
superior (Fig. 12.45). 

Fil_ 12.45 
Desprendimiento retin iano bulloso superior reciente. 
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Signos generales 

• Ex iste ulla pupila de Marcus Gunn (defecto pu pilar afercllte 
relativo) en l o~ ojos con DR exten~o~ independientemente de 
su tipo. 

• L.. presión int raocular suele ser inferi or en aproxi madamemc 
5 mmHg en comparación con el ojo noma\. 

• Es muy común una uveítis anterior leve. 
• El vítreo anterior muestra «poi vo de tabaco» (Fig. 12.46). 

Fil. 12.46 
Opacidades en JXllvo de tabaco y en telaraña asociadas con 
desprendimiento retin iano. (Cortesla de'lTannu.) 

• Las roturas ret inianas aparcccn como d iscontinuidades rojas 
en Ifl superficie reti niana (Fig. 12.47). 

• Los signos retinianos dependen de la duración del DR Y de la 
presencia o ausencia de vilreorrctinopatía proliferativa como 
se descriix! después. 

Fig.12 .• " 
Desgarros re tinianos en una retina desprendida. 

Desprendimiento de retina reciente 

• La retina desprendida ti ene una configuración convexa y un 
aspecto ligeramente opaco y ondulado como rcsultado de 
edema int rnrreti niano. Ondea libremente con los movimien­
tos oculares (Fig. 12.48). 

Fig. 12.48 
Desprendimiento retiniano reciente debido a un gran desgarro 
en forma de U con liquido subretiniano móvil. (Cortesl, de S. 
M,lew$ki_l 

• Hay pérd ida del patrón coroideo subyacente y los vasos SlIll' 

guineos ret inianos aparecen más oscuros que en la retina 
plana. de forma que el contraste de color entre las vénu las y 
las arteriolas es menos evidente. 

• El LSR se extiende hacia arriba hasta la om SCml.ta excepto en 
los casos raros debidos a un ngujero macular. en el queel LSR 
está confi nado inicialmente al polo posterior. 

• Con frecuencia se observa un seudoagujero si se desprende el 
polo posterior. 

NB: Esto no deberla confundirse con un agujero macular 
verdadero que puede dar lugar a DR en ojos muy miopes o 
después de un traumatismo ocular cerrado. 

Desprendimiento de retina antiguo 

Los siguientes son los princip<'lles signos de un OR regmatóge­
no de larga evolución que no ocurren en ni ngún otro tipo de DR 
independientemente de la duración (Fig. 12.49). 

• Adelgazamient.o retiniano secundario a atrotia. que no debe 
confundirse con retinosqu isis. 

• Pueden producirse quistes intr.¡rret inianos secundarios si el 
DR ha persistido durante más de l año (Fig . 12 .50). 

• Las lfneóls de demarcación subretinianas (marcas de marea 
alta) causadas por proliferación de células del EPR en la unión 



Fil. 1 l.'" 
Desprendimiento retiniano inferior de larga eyolución asociado 
co n un quiste In tra rretiniano secundario y una linea de 
demarcaci6n plgmentada. 

Fil_ 12.50 
Quiste intrarretin iano secundario. (COrtes¡~ de N.E. Byer. de TM 

Pmpheml ~ irl l'rofiIe. " S~ Ados. Critcrioo Press. TorrelKe 
úJifomia.1'i182.) 

de la relina plana y desprendida son frecue ntes y requ ieren 
unos 3 meses par.¡ producirse (Fig. 12.5 J). 

Vitreorretinopotio proliferotivo 

La vitrcorrcti nopat ía proliferativa (V RP) está causada por la 
proliferación y la contracc ión de membranas en la superfi c ie 
retiniana ¡nlernu (membranas cpirretin ianas), sobre la superficie 
de la hialoidcs posterior desprendida y ocasionalmente también 
sobre la superfi cie re ti niana ex terna (mcmbmnas subretini anas) . 
La contracci6n postoperatori ll grave de estas me mbranas es la 

De spre ndimie nto de retina 

Fil. 12.S1 
Desprendimiento retiniano inferior delimitado por una linea 
pigmentada. 

Cllusa más frecuente de fmcaso de la cirugía del DR. Los signos 
clínicos principales de VRr son pliegues retinianos y rigidez. de 
forma que la movilidad re tin iana inducida por los movimientos 
oculares o la indentación esc1cral está disminuida de acuerdo 
con la gmvt:dad. La clasi fi cación de la VRP es la siguienle: 

l. El grado A (míni mo) sccamcteriza por turbidez vítrea difu­
sa. «pohlo de tabaco» y ocóls ionalmenle células pigmentadas 
sobre la re tina inferior. 

2. El grado B (modcrndo)!oC camcteriza por roturas retinianas 
con bordes irrcgulnres arrollados (Hg . 12.52). arrugas en la 
superfic ie internu de la ret ina y tortuosidad de los vasos san­
gu íneos (Fig. 12.53), rigidez retiniana y movilidad disminui­
da del gel v(t reo. Las membranas epirrel inillnlls responsables 

Fil. 12.52 
Desgarros retin ianos co n bordes arrollados en una 
vitreorretlnopada prollferativa de grado B, 
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Fig.12.53 
Pl iegues retinianos y distorsión vascular en una 
vitreo rretinopatía 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 lámpara de hendidura. 

3. El grado e (grave) se caracteriza por pliegues re tinianos 
rígidos de espesor completo (Fig. 12.54) con condensación 
vítrea intensa y bandas. Puede ser anterior o posterior, según 
su posición respecto a la línea divisoria, que es el ecuador del 
globo ocu lar. 

Fig.12.54 
Pl iegues retinianos fi jos en una vitreo rretinopatía pro liferativa 
de grado C. 

a. Lagraltedad de la proliferaci ón se expresa por el número 
de horas de la esfera horaria que están afectadas (1-12). 
aunque las prol iferaciones no necesitan ser contiguas. 

h. El tipo de contracción se subd ivide a su vez en: l ipo l 
(focal) (Fig. 12.55) , li po 2 (difu so) (Fig. 12.56) .li po 3 
(subreliniano) (Fig. 12.57). tipo 4 (circun fere ncial) y ti po 
5 (desplazamiento anterior). 

Fig.12.55 
Vitreorretinopatía pro liferativa de grado e y tipo 1 (focal). 

Fig.12.56 
Vitreo rretinopatía proliferativa de grado e y t ipO 2 (difusa). 

Fig.12.57 
Vicreorretinopatía proliferativa de grado e y tipo 3 (subretinlana). 



Desprendimiento de retina t raccional 

l. Síntomas . No suelen ex istir fotopsia ni moscas volanles 
porque la tracción vi treorreti niana se produce de forma insi­
diosa y no se asoc ia con DY P agudo. El de fecto del campo 
visual suele progresar lentamente y puede vol verse estacio­
nario durante meses o incluso años. 

2. Signos 
• La retina desprend ida tiene una w nfi guración cóncava y 

no hay roturas (Fig. 12.58) . 

Fig.12.58 
Desprendimiento de retina (racdonal inferior en una 
retinopatfa diabética proHferativa. 

• El LSR es menos profundo que en el DR regmatógeno y 
raramente se extiendc a la ora serrata (Fig. 12.59) . 

Fig. 12.59 
Desprendimiento de retina t raccional superior en una 
retinopatia diabética pro tife rativa. 

• La mayor elcvaci6n de la reti na tiene lugar cn los puntos de 
tracci6n vi treorretiniana. 

Despre ndimiento de retina 

• La movi lidad retiniana eSlá gravementc reducida y no hay 
despl azamiento de líquido. 

{l/R: Si un DR traccional da lugar a un desgarro, adopta 
las características de un DR regmat ógeno y evo lu cio na 
más rápidamente (DR combinado t raccional-regmatóge­
no) (Fig. 12.60) . 

Fig.12.60 
Desprendimiento de retina combinado traccional-regmat6geno 
en una retinopatía diabética pro liferat iva. 

D esprendim iento de retina exudativo 

l . Sínto m a s. No cx istc fOlopsia porque no hay tracción vitreo­
rretiniana. aunquc pueden haber moscas volantes si hay vi tri ­
t is asoc iada. E l defecto de l campo visual puede aparecer 
bruscamente y progresar rápidamente. En algunos casos de 
la enfermedad de Harada pueden estar afectados ambos ojos 
simu!tÍlncamenle. 

2. Signos 
• La rel ina desprendida ti ene una confi gurac i6n convexa y 

no existen rot uras. 
• La superlicie retiniana es suave y no ondulada. 
• A veces e l LSR es tan profundo que el DR se puede ver 

con la lámpara de hendidura sin la ayuda de una lente de 
contacto (Fig. 12.61): la retina pucde llegar incluso a tocar 
la cara posterior del cristal ino. 

• La retina desprendida es muy m6vi l y muestra el fe nóme­
no de <<l íquido quc se desplaza» en el que el LSR responde 
a la fue rza de la gravedad y desprende el área de la reti na 
bajo la cual se acumu la. Por ejemplo. en la posición hacill 
arriba el LS R se acumu la bajo la retina in fe rior, pero a l 
adoptar la posic ión supina la relina inferior se aplana y el 
LS R se desplaza posteri ormente, desprendiendo la mácula 
y la retina superior. 
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Fig. 12.6t 
D esprendimiento de retina exudativo. 

• Después de la resolución del desprendimiento se pueden ver 
áreas dispersas de acumulaciones subre tinianas que dan lugar 
a las características «manchas de leopardo» (Fig. 12.62). 

• La causa del DR. como un tumor coroi deo (Fig. 12.63), 
puede ser aparente cuando se examina el fondo de ojo. 

Fig. 12.62 
Resolución de un desprendimiento de retina exudativo con 
{(manchas de leopardo», 

Fig. 12.63 
Metástasis coro idea con desprendimiento de retina exudativo 
s upe rpuesto. (Cortesia de J. Shie lds y A Singh.) 

Diagnóstico diferencial 
del desprendimiento 
de retina 

Retinosquisis degenerativa 

l. Sínto mas. No existen fotops ia ni moscas volantes porque 
no hay tracción vitreorretiniana. Raramente se observa un 
defec!O del campo visual porque la diseminaci6n posterior es 
rara: si existe. es absoluto. 

2. Signos (VI'f Figs. 12.38. 12.39 Y 12.40) 
• La elevación es convexa, suave, delgada e inmóviL 
• La delgada hoja intema de la cavidad derivada de la esci­

sión se puede confundir. en el examen de rutina, con un 
DR regmat6geno de larga durac ión atrófico. Sin embargo. 
las líneas de demarcación y los quistes secundarios en la 
hoja intema no existen en la retinosquisis . 

• Pueden existir roturas en una capa o en ambas capas en los 
ojo~ con retinosquisis reticular. 

Desprendimiento coroideo 

l. Sintomas. No existen fotopsia ni moscas volantes porque no 
hay tracción vitreorretiniana. Puede existir un defecto del cam­
po visual en los ojos con un gran desprendimiento eoroideo. 

2. Signos 
• La presión intraocular puede ser muy baja como resultado 

del desprendimiento concomitante del cuerpo ciliar. 
• Un desprendimiento coroideo es una elevación marrón. con­

vexa. suave. bul losa y relativamente inm6vi l (Fig. 12.64). 

Fil. 12.6<4 
D esprendimiento coroideo. 

• La retina periféri ca y la ora serrata se pueden ver sin inden­
tación escleral (Fig. 12.65). 

• Las elevaciones no se extienden al po lo posterior porque 
están li mitadas por la adherencia fi rme entre la lámi na 
supracoroidca y la esclera. donde las venas vorticosas 
entran en sus canales esc1eraJes. 



Fig.12.65 
Desprendimiento coroideo con visualización de la pars plana. 
(Cortesía de P. Mor.e .) 

Síndrome de efusión uveal 

El síndrome de efu sión uveal es un cuadro raro c idiopático 
caracteri zado por desprendimientos eoroideos asociados con un 
DR ex udativo (Fig. 12.66) . Después de la resolución, el EPR 
sucle mostrar un moteado residual característico. 

NB: El derrame uveal se puede confundir con un DR com­
plicado con un desprendimiento de coroides o un melanoma 
en anillo de la úvea anterior. 

Fig. 12.66 
Síndrome de efusión uveal caracterizado por desprendimiento 
coroideo y desprendimiento de ret ina exudativo. 

Desprendimiento de retina 

• Profilaxis 
del desprendimiento 
de retina regmatógeno 

Roturas retinianas 

Aunque. si se dan las circu nstancias adecuadas, la mayoría de 
las roturas retinianas pueden causar DR, algunas son más pcli­
grosas que otras. Los cri teri os importantes que deben tenerse 
en cuenta en la selección de los pacientes para el tratam iento 
profi láctico se pueden di vidir en (a) tipo de rotura y (b) otras 
consideraciones. 

Tipo de rotura 

l. Los desga rros son más peligrosos que los agujeros porque 
se asocian con tracción vi treorrelÍ niana dinámica. 

2. Las roturas grandes son más peligrosas que las pequenas 
porque suponen un acceso aumentado a l espacio subreti­
ni ano. 

3. Los desgarros sintomáticos son más pel igrosos que los 
que se detectan por casualidad porque se asocian con trac­
ción vitreorreti ni ana dinámica. 

4. Las roturas superiores son más peligrosas que las inferio­
res porq ue el LSR probablemente di funde más rápidamente. 

S, Las roturas ecuatoriales son más peligrosas que las ro tu­
ras orales, que raramente dan lugar a un DR. 

6. Un DR subdinico se refiere a una rotura rodeada por una 
pequena cantidad de LSR. En algunos casos, e l LSR puede 
difund irse y el DR se conviene en «clíni cO!> en un corto pe­

ríodo de tiempo. 
7. La pigmentación al rededor de una rotura retini ana indica 

que es de larga evol ución y el riesgo de DR es bajo. 

Otras consideraciones 

l. Los pacientes afáquicos ti enen un riesgo aumentado de DR, 
especialmente cuando la cirugía se ha complicado con pérdi­
da de vítreo. Incl uso un agujero redondo pequcño peri férico 
y re lativamente inocuo puede origi nar un DR después de la 
ex tracción de una catarata. 

2. Los pacientes miopes tienen mayor tendencia al DR. Una 
rotu ra en un oj o miope debe tomarse más en serio que una 
lesión similar en un ojo no miope. 

3. Los pacientes con un solo ojo con roturas deben conside­
rarse seriamente, espec ialmente si el otro ojo ha perdido la 
visión a causa de un DR. 

4. La historia familiar puede ser relevante en ocasiones ; cual­
quier rotura o degeneración predi sponente debe tenerse muy 
en cuenta si el paciente tiene una historia familiar de DR . 

5. Las enfermedades sistémicas que se asocian con un 
mayor riesgo de DR son los síndromes de Marfan, Stick ler y 
Eh lers-Danlos. El DR cn estos pacientes ti ene un pronóstico 
relalÍvamente malo. por lo que hay que tratar de forma profi ­
láctica cualquier rotura o degeneración predisponcnte. 

379 
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Ejemplos clínicos (Fig. 12.67a-h) 

a. Un gran desgarro ecuatorial en U asociado con DR subelín i­
ca que está localizado en cI cuadrante temporal superior debe 
tratarse profi lácticamente sin demora debido a que el riesgo 
de progresión a DR clínico es alto . Como el desgarro está 
localizado en el cuadrante temporal superior, es prohahle la 
afectación precoz macular por el LSR . 

h. Un gran desgarro en U en t:1 cuadrante temporal superior en 
un ojo con DVP agudo si ntomático también dcbe tratarse sin 
demora porque el riesgo de progresión a DR clínico es alto. 

c. Un desgarro cn U opercular con un puente formado por un 
vaso sanguíneo permeable debe tratarse porque la tracc i6n 
vitreorretiniana dinámica persistente sobre el vaso sanguíneo 
que hace de puente puede causar hemormgia vítrea recurrente. 

d. Un desgarro en U con un opércu lo que nota libremente en el 
cuadrante tempo ral inferior dctcetado por casualidad es 
mucho más segu ro porque no hay tracción vitreorretiniana. 
Por lo tanto. la profilaxis no es precisa si no hay otros taeto­
res de riesgo. 

e. Un desgarro e n U inferior y una diálisi s rodeados por pig­
mento detectados por casualidad son lesiones de hajo riesgo 
que han existido durante largo tiempo. 

f. La re tinosq uisis degenemtiva. incluso con roturas en amhas 
capas, no precisa tmtamiento. Aunque esta lesión represcnta 
un defecto de es pesor completo e n la re tin a sensorial. el 
líquido dc la cavidad derivada de la escisión suelc scr visco­
so y raramente entra en el espacio subretin iano. 

g. Dos pequeños agujeros asintomáticos cerca de la ora serrata 
no precisan tmtamiento porque el riesgo dc DR es extrema­
damente pequeño ya que probablemente se localizan en la 
base vítrea. Alrededor del 5% de la pohlación general tiene 
estas lesiones. 

Fig.12.67 
Tratamiento profiláctiCO de las roturas retinianas (ver texto). 

h. Los pequeños agujeros de la capa interna en la retinosquisis 
también conllevan un riesgo extremadamente bajo de DR ya 
que no hay comunicación entre la cavidad vítrea y el espacio 
subrctiniano. 

Degeneraciones retinianas 
periféricas predisponentes 

En ausencia de roturas reti nianas asociadas. ni la degeneración 
reticular ni la degeneración en baba de caracol necesitan trata· 
miento profiláctico a menos que se asocien con uno o más de los 
siguientes factores de riesgo: 

1. El DR en el otro ojo es la indicaci6n más frecuente . 
2. Afaquia o seudoafaquia, especialmente si se precisa una 

eapsu lotomfa posterior con láser. 
3. Miopia alta. especialmente si se asocia con degeneración 

reticu lar extensa. 
4. Histo ria familiar importante de DR. 
5. Enfermedad sistémica que se sabe que predispone a DR. 

como los síndromes de Marfan . Stickler y Eh lers-Danlos. 

Modalidades de tratamiento 

Elección de la modalidad 

Las tres modalidades empleadas para la profilaxis son: (a) crio· 
terapia. (b)fOlocoaguiación con lúser ¡¡sando lámpara de hen· 
did¡¡ra y (c) fotocoag¡¡lacióJ1 C0l1 láser usando oftalmoscopia 
indirecta comhinada con indentación esc1eral. En la mayoría de 
los casos la elección se basa en la preferencia y la experiencia 
personales, además de la disponibi lidad del inSlnunental. Otras 
consideraciones son las siguientes: 

1. Loca lización de la lesión 
• Una lesión ecuatorial se puede tratar con fotocoagu laci6n 

o crioterapia. 
• Una lesión postecuatorial sólo puede tra tarse con fotocoa­

gulaci6n si no se incide la conj untiva. 
• Las lesiones periféricas cerca de la ora serrata se pueden 

tratar con crioterapia o fOlocoagulación con láser emplean· 
do el sistema de admini straci6n con oftalmoscopia indirec· 
ta combinado con indentación. El tratamiento de las lesio· 
ncs muy pcriféricas mediante fotocoagulación con híscr 
usando un sistema de administración con lámpara de hen· 
didura es difíci l. y puede ser imposihle tra tar de forma 
correcta la base de un desgarro en U. 

2. Transparencia de los medios. Los ojos con medios tur· 
bios son mucho más fáciles de tratar con crioterapia. 

3, Tamaño pupilar. Los ojos con pupi las pequeñas son más 
fáciles de tratar con crioterapia. 

Fotocoagu/oción con láser con lámpara 
de hendidura 

1. Técnica 
a. Seleccionar un tamaño del foco de 200 ¡.1m y programar la 

duraci6n en 0. 1 a 0.2 segundos . 



b. Insertar la lente de tres espejos o una de IlIs lentes de 
campo ancho (panfundoscópica) baj o anestesia local. 

c . Rodear la lesión con dos fi las de impactos contluentes de 
intensidad moderada (Figs. 12.68 y 12.69). 

Fil·1l.68 
Aspecto Inmediatamente después de tratamiento profiláctico 
con fotocoagu laci6n con láser de una rotura retiniana. 

Fig.12.6' 
(a.) Gran di:1lisis retiniana traum:1tica; (b) varias semanas 
después de la fotocoagulaci6n con láser profiláctica. 

d. Después del tratamiento. recomendar al paciente que evite 
e l ejercicio físico intenso durante aproximadamente 7 d ías 
hasta que se forme una adherencia adecuada y la lesión 
esté cerrada con seguridad. 

2. Problemas pote nciales. Las complicaciones g raves de la 
fotocoagu lación retiniana perifé rica son poco frecuen tes y 
suelen asociarse con un tratamiento excesivamente intenso 
en grandes á reas de la retina. 
• La maculopatía tiene la forma de edema macular cistoide o 

pliegue macular (ver Fig. 12. 101 ). 
• Desprendimiento coroideo. que puede asociarse con g lau­

coma de ángulo cerrado secundario como resultado de una 
rotación hacia delante del cuerpo ci liar. 

• DR exudativo. que generalmente se resuelve en I o 2 se­
manas. 

• El DR regmatógeno causado por la formación de desgarros 
secundarios es muy raro. 

• La hemorragia ret iniana es ra ra y generalmente se puede 
detener pres ionando la lente de contacto contra el ojo para 
incrementar la presión intraocular. 

Desprendimiento de retina 

Crioterapia 

1. Técnica 
a. Anestesiar el ojo con un parche empapado en ametocaína 

o una inyecci ón subconjuntival de lignocafna en e l mismo 
cuadrante donde se encuentra la lesión que debe tratarse. 

b. Pam las lesiones situadas por detrás del ecuador puede ser 
necesaria una pequeiía incisión conj untival para permitir 
que la criosonda llegue a la localización req uerida. 

c. Mientras se observa con e l oftalmoscopio indirecto. inden­
tar suavemetlle la esclerótica con la punta de la sonda. 

d. Rodear la lesión con una fila única de crioaplicaciones, itlle­
ITUmpiendo la congelación en cuanto la retina se blanquea. 

e . No retirar la criosonda hasta que se ha descongelado com­
pletamente porque la retirada prematura puede romper la 
coroides y dar lugar a una hemorragia coroidca. 

f. Ocluir e l ojo aproximadamente durante 4 horas para pre­
veni r la quemosis . y recomendar a l pm:iente que evite las 
actividades fís icas intensas durante I semana. 

Durante aproximadamente 2 días el árell tralada aparece 
blancuzca debido al edema. Después de unos 5 días empieza 
a aparecer pigmentación . Inicia lmente e l pi gmento es fino : 
posteriormente se vue lve más grueso y se asocia con una 
cantidfld variable de fllrofia coriorretiniana (Fig. 12.70). 

Fig.12.70 
Pigmentaci6n y atrofia coriorretiniana después de crioterapia 
profiláctica. 

2. Problemas potenciales 
• Quemosis y edema palpcbral son frecuentes e inocuos. 
• Puede haber diplopía transitoria como resultado de la con­

ge lación de un músculo extraocu lar. 
• Puede aparecer vitr it is como con secuencia de un trata­

miento excesivamente intenso. 
• La maculopfltía es rara. 
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Causas de fracaso 

Las dos pri ncipales causas de fracaso de la profilaxis son : (a) 
tratamielllO il1adecuado y (b) formaciólI de UIIO 1111('\ '0 ro/ura . 

l . El tratamiento inadecuado puede deberse a lo siguiente: 
• El fallo al rodear la les ión l:On dos fil as de quemad uras , 

especi almente la base de un desgarro en U, es la causa más 
frecuente de fracaso. Si no se puede alcanzar la parte más 
periférica del desgarro con la fOlocoagu lació n. hay que 
em plear la crioterapia. 

• Fallo al aplicar el tratamiento contiguo cuando se trata una 
gran rotura o una diálisis. 

• Fallo para libe rar la tracción vilreorretiniana dinámi ca 
sobre un dcsgarro en U grande mediante la inserción de un 
cxplante. y fa llo en el empleo de un explante en un ojo con 
un DR subclínico (IW después). 

2. La formación de una nueva rotura puede prod ucirse en 
los dos siti os sigu ien tes : 
• Dentro o adyacente al área tratada. general mente causada 

por un tratamiento excesivamente intcnso. especialmente 
de una degeneración reticular (Fig. 12.7 1). 

fi g.12.71 
Nuevas roturas a las 7 y a las 12 horas en el reloj con líquido 
subretiniano después de crioterapia extensa de una degeneración 
reticular. 

• En una retina de as pecto «normal" a pesar de un trata­
miento adecuado de la lesión predisponcnte. Ésta es una de 
las limitaciones del tratamiento profi láctico. 

Lesiones que no requieren profilaxis 

Es importante identilicar las siguientes degeneraciones re tinia­
nas periféricas completamente inocuas y que no requ ieren pro­
filax is (Fig. 12.72a-f) : 

a. La degeneración microcistoide consiste en pequeñas 
ves ículas con límites indistin tos sobre un fo ndo gris-blanco 

• 2 
o 

fig . 12.72 
Degeneraciones retinianas periféricas benignas. 

qu e hace que la ret ina parezca e ngrosada y menos transpa­
rente (ve r Fig. 12.5). 

b. Los copos de nieve son minúsculos puntos brillantes de color 
amarillo-blanco que con frecuencia se eneucntmn difusamente 
en el fondo de ojo periférico. Los focos compuestos exclusiva­
mente por copos de nieve son inocuos y no precisan tmtamiento. 

NB: Sin embargo, los copos de nieve tienen una impo r­
tancia clín ica considerable porque, como se ha mencio nado 
antes, suelen asociarse con degeneración ret icular, degene­
ración en baba de caracol y ret inosquisis adquirida. 

c. La degeneración pavimentosa se caracteriza por man­
chas discretas de color amari llo-blanco de atrofia coriorreti­
niana focal. presentes en algún grado en el 25% de los ojos 
normales (Fig. 12.73). 



d. La de ge ne ració n e n pa nal de abejas (reticular) es un 
cambio relacionado con la edad caracterizado por una fi na 
red de pigmentación perivascular que se puede extender pos­
teriormente hacia el ecuador (Fig. 12.74). 

Fil· 
Degeneración en panal de abejas. 

e . Las drusas (cuerpos coloides) son agrupaciones de peque­
ilas lesiones pál idas que pueden tener bornes hiperpigmenta­
dos (Fig. 12.75). 

Fil' n .n 
Drusas periféricas. 

f. La degeneración p igmentada de la ora es un cambio 
relacionado con la edad que consiste en una banda de hiper· 
pigmentación que discurre adyacente a la ora serrata . 

• Cirugía retiniana estándar 

Pronóstico de la visión central 

El principal factor del que depende la función visual final. si la 
retina se ha vuelto a adherir con éxito. es la duración de la afec­
tac ión macular por e l DR. 

Despre ndimiento de retina 

• Si la mácula no está aft..'Ctada. la mayoría de los ojos mantie· 
nen su agudeza visual preopenltoria. 

• Durante la primera semana después de la aparición del DR 
con afectación de la mácula, el retraso en la cirugía no afecta 
de forma negativa :11 resultado visual. 

• Si la mácula está aft..'C tada durante menos de 2 meses la nlllyo­
ría de los ojos tienen algu na arectación de la visión central. 
aunque no existe una correlación directa entre la dumción del 
desprendimiento macular y la agudeza visual fina l. 

• Si la máculu ha estado afectada durante más de 2 meses. la 
agudeza visual postoperatoria suele ser muy escasa y su nivel 
está relacionado con la duración de la afectación macular. 

Principios de 105 procedimientos escferales 

Los proced im ien tos esclerales suponen III creación de una 
indcntaci ón hacia dentro de la esclerótica (<<cinchamie nto») . 
Sus dos propósitos principales son : (a) cerrar las roturas re/i­
nümas por flposición del EPR sobre la retina ~ensorial. y (h) 
reducir la tracción I'ilreorre/iniww dinámica en los lugares de 
adhesión vitreorreti ni ana. Un explame es material que se sutura 
directamente sobre la esclerótica pam crear un cierre. 

Explantes locoles 

l. Configuració n 
a. Los explantc.o; radiales se colocan en ángulo recto respec, 

to al limbo (Fig. 12.76a). 
b. Los explamcs circullf enmciales se colocan pamlelamcn­

te al limbo p:lr.\ crear un cierre segmentario (Fig. 12.76b) . 

. ~ 
W 

Fil. 12.16 
Configuración de los cierres esc.lerales. (a ) Esponja radial; (b) 
esponja ci rcunferencia!; (e) cerclaje aumentado por una esponja 
radial; (d ) cerclaJe aumentado por un cilindro de slllcona só lida. 
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2. Dimensiones. Con el fin de sellar adecuadamente una rotu­
nl retiniana . es esencial que el cierre se coloque euidadosa­
menle y que tenga una longitud. anchum y altum corrcctas. 
a. La allchllra de un cierre /"(I(/ial depende de la anchura 

(diswnda entre los cuernos anteriores) del desgarro reti ­
niano y ~u longitud depende de la longitud (distancia entre 
la base y el ápex) del desgarro. En general. las di mensio­
nes del expltmte deben ser el doble de las del desgarro. La 
ant'hum y 1:. longitud necesarias de un cierl"e cil"Clmferel/ ­
ci(ll .veglll('l/wl"Íu dependen de la longitud y la anchura, 
respectivamente, del desg:lrro. 

h. La (l!tl/ra e~tá determin ada por los siguien tes factores 
i nterrelac ionados : 

• Cu:mto mayor es el diámetro de l ex plante más alto es el 
cierre. 

• Cuanto mayor es la separación entre las suturas más alto es 
el cierre. 

• Cutl1lto más tenSaS son las suturas sobre el ex plante más 
alto es el cierre. 

• Cuanto más baja es la presión intraocul ar más alto es el 
cierre. 

l . Indicaciones de cierre radial 
• Grandes desgarros en U. porque hay menos tendencia a la 

abertura .. en boca de pez» ( I'er después). 
• Roturas relativamente posteriores. porque las suturas son 

más fác iles de insertar . 
... Indicaciones de cierre circunferencial segmentario 

• Roturas múltiples localiz.'ldas en uno o dos cuadrantes. 
• Rotums :mteriores porque se pueden cerrar más fácilmente. 
• Roturas anchas como las diálisis. 

Explantes circulares 

Los explantes circu lares se colocan alrededor de toda la circun­
ferencia del globo oc ul ar para crear un cierre de 360" (Fig . 
12. 76c Y d). 

l. Dime nsiones. Habitualmente se emplean bandas con un diá­
metro de 2 mm (número 40) para el procedimiento circular. 
Una bnnda penllite un cierre bastante estrecho que frecuente­
mente debe suplemcntan;c con una esponja radia! o un cilindro 
de si licona sólida circunferencial para mantener grandes des­
garros . Se puede conseguir un cierre de 2 mm de alto si se 
tensa la banda en unos 12 mm. Al contrario que un explnnte 
local. el cierre producido con una banda es permanente. 

2. Indicaciones 
• Rotums que :lfectan a tres o más cuadrantes. 
• Degenemción reticular o en baba de caracol que afec ta a 

tres o más euadruntcs. 
• DR extenso sin rotums detectables. especialmente en ojos 

con medios turbios. 
• Fr¡K'aso de procedimientos locales sin un motivo aparente. 

Drenaje dellfquido subretiniano 

El drenaje del LS R permite la aposici6n inmediata entre la reti­
na sensoria l y el EPR. Aunque un a gran proporción de DR se 
pueden tratar con éx ito con téc nicas sin drenaje. éste puede ser 

necesario en determi nadas circunstancias. Sin e mbargo. esta 
med ida no carece de posibles complicaciones (I 'er después). 
AlIIl(IUe el no drenaje del LSR evita la mayoría de las complica. 
ciones opemtorias. no consigue hl aposición inmediata entre la 
retina sensorial y el EPR con aplanamiento de la fóvea. Si este 
aplanamiento se retmsa más de 5 días. no se producirá una adhe· 
re ncia smisfactoria alrededor de la rotura retiniana porque la 
«adhesividad» del EPR h¡lbrá desaparecido. Esto puede dar 
lugar ¡l una no adherenc ia de la re tina o. en algunos casos, a la 
reabenum de lu rotura durante el período postoperatorio. Ade· 
más, el drenaje del LS R permite el empleo de una gran burbuja 
o un agente de tuponam icnto interno (aire o gas). 

Técnicas de procedimiento escleral 

Etapas preliminares 

l. Con lns tijeras Se entra debajo de la conjuntiva y la cápsula de 
Tenon y se cona circunfere ncialmente en el limbo, en cJ(los) 
cundrnme(s) correspondiente(s) a la(s) rotura(s) rcti niana(s). 

2. Insertar un gancho curvado bajo el músculo recto correspon· 
diente (H g. 12.77) Y colocar las suturas de anclaje. 

Fil. 12.77 
Inserción de un gancho curvado bajo un músculo recto. 

3. Inspeccionar la esclerótica para detectar el adelgazamiento 
esclcral (Fig. 12.78) o venas vorticosas anormales que pue­
den innuir en la colocación posterior de la sutura y el drena­
je del LSR. 

4. Insertar una sutura esc1eral de espesor parcial de Dacron 510 
en el lugar que se calcula que corresponde al vénice del des­
garro. 

5. Coger la sutura del corte con una pinza curvada de tipo mos­
quito lo más cerea posible del nudo (Fig. 12.79). 

6. Mie ntras se obse rva con un oftalmoscop io ind irec to. 
inde ntar la esclerótica rotando la pinza hac ia fuera del 
globo ocular. Si la indentaci6n no coincide con la rotura. se 
repite el proced imiento hasta que se consigue la lOCaliza­
ción ex¡¡cta. 

7. Indent ar la esc leróti ca suavemente con la punta de la crio· 
sonda (Pig. 12.80) Y aplicar congelación hasta que la rotura 
quedll rodeada por un margen blanquecino de 2 mm. 



Fig. 12.78 
Adelgazamiento escleral grave. 

FIg. U .79 
Base de la sutura de localizadón cogida con una pinza de tipo 
mosquito. 

Inserción de un explante locol 

l. Seleccionar el cxplante de tamaño adecuado de acuerdo con 
los criterios descritos antes. 

Desprendimiento de retina 

2. Con calibradores. medir la distancia que separa las suturas y 
marcar la esdcr6tica con cauterio. 

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

3. Insertar una sutura de tipo colchonero que cabalgará sobre el 
ex plante (Fig. 12.81). 

Fíg.U.81 
Colocación de puntos de sutura de colchonero. 

4. Drenar el LSR, si está indicado (ver después). 
5. Comprobar la posición de la rotura en relación con el cierre 

(Fig . 12.82) Y recolocar el mismo si es preci so. 
6. Apretar las suturas sobre el explante (Fig. 12.83). 

Fíg. 12,82 
Indentad ón en relación con el desgarro --en este caso la 
indentación es demasiado anterior-. 
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Fig. 12.83 
Atado de las suturas sobre la esponja. 

Explante D~A~C~E (Drain-Air-Cryo-Explant) 

La localización de roturas relat ivamcnte anteriores en ojos con 
LSR poco profundo es fácil. Si n embargo. la localización exac­
ta puede ser difíc il o imposible en ojos con DR bu llosos. espe­
cialmente si se asocian con rotura~ por detrás del ecuador. En 
estos casos la localización correcta se puede conseguir median­
te e l empleo de la técnica D-A-C-E: 

l . Drenar el LSR para llevar la retina (y, por lo tanto, la rotura) 
más ccrca del EPR . 

2. Inyectar aire en la cavidad vítrea para neutral izar la hipotonía 
inducida por el drenaje. 

3. Localizar la rotura exactamente y apl icar crioterapia. 
4 . Insertar e l exp lante. 

Procedimiento envolvent e 

l. Seleccionar una banda de diámetro apropiado. 
2. Coger un extremo dc la banda con una pinza curvada de tipo 

mosquito e introduc irlo bajo los cuatro rectos (Fig. 12 .84). 

Fig, 12.84 
Desliumiento del extremo de una banda bajo un músculo recto. 

3. Asegurar los dos extrcmos con un manguito de Watzke en el 
cuadrante de inici o (Fig. 12.85) . 

Fig. 12.85 
Inserción del extremo de la banda dentro del manguito de Wanke. 

4 . Apretar la banda esti rando de los dos extremos (Fig. 12.86) 
hasla que se ajusta pe!i'ectamente alrededor de la ora serrata. 

f ig.12.86 
Se aprieta la banda con el manguito de Wauke colocado. 

5. Deslizar la banda posteriormente (unos 4 mm) y asegurarla 
en cada cuadrante con una sutura de sujeción (Fig. 12.87). 



6. Drenar el LSR. 
7. Apretar la banda para produci r la cantidad necesaria de 

indentación mientras se observa con oflal looscopia indirecta. 

NH: Una altura ideal es nproxi lllndn lllcnte de 2 111 111 . Esto 
se consigue ncorlnndo In circunferCllci;:¡ de la cinta aprox i­
madamente 1,2 mm (Fig. 12.88). 

Fi,. 12.88 
Indentacl6 n después del cerclaje . 

8. Creur un cierre circunferencia l dc fOfmll que la~ ro turas reti­
niuna~ «se si túen" en la vert iente anterior de la indenl<lci6n (es 
decir, el cierre debe colocarse j usto por det rás de las roturas). 

9. Si es necesario. insertar baj o una parte de la banda una 
esponja radial para aguantar un gran desgarro en U (¡'N Fig. 
12.76c). o un cili ndro c ircun ferencial para aguantar varias 
roturas (I 'el" Fig. 12.76<1). asegurándose de que la extensión 
anterior del cierre incluye el área de la base vít rea. 

Drenaje de líquido subretiniano 

l . Indicaciones 
• Dificultad para la local ización de roturas en los desprendi ­

mientos bu llosos, especialmente si las roturas son poste­
riores al ecuador. 

• Retina inmóvil (p. ej .. VRP) porque un proced imiento sin 
drenaje sólo tendrá éx ilO si la ret ina desprendida es sufi · 
cientemente móvil para moverse hacia at rás contra el cie· 
rre durante el período postopcrmorio. 

• DR de largl\ evolución porque el LS R es viscoso y puede 
tardar meses en absorberse. Por lo lanto. el d.n::naje puede 
Ser necesario. incluso si In ro tur:) se puede cerrar si n él. 

De sprend imiento de retina 

• El DR inferior asociado con desgarros ecuatoriales ideal­
mente debe drenarse porqut::. cuando el paciente adopta la 
pos ición ergu idn tnlS In inte rvención. cualqu ier resto de 
LSR gmviturá inferio rrnente y puede reabri r la rotu ra. 

2. La~ t é cnicas de drenaje no se han estandari7.ado. Se descri · 
ben los dos métodos más popu lares : 
a. MétodoA 

• Minimizar la presión externa med iante la relajación de 
las suturas de tracción y levantllndo cI blefarostato del 
globo ocular. 

• Realizar una esclerotomfa mdial de alrededor de 4 mm. 
idealmente sobre el área de LSR más profundo. y pro­
lapsar un nudillo de eoroides. 

• Perforar la coro ides tangencial mente con unll nguja 
hipodérmica de calibre 25 o una aguja de sutura sujeta 
con un portaagujas (Fig . 12.89). 

Fil. 12.89 
Drenaje de líquido subl'etlniano. 

b. Método B 
• Lu perforación se reu liza directamen te a través de la 

esclerótica. la coroides y e l EPR con la punta de una 
aguja hipodérmica de calibre 27, con la punta incurva­
da unos 2 mm. de una forma única y controlada. 

• Con el fin de evitar la hemorragia del lugar de drenaje. 
se aplica presión digital externa sobre e l globo ocular 
hasta ocluir la arteria central de la retina y conseguir un 
blanqueamiento completo del lecho vascular coroídeo. 

• La presión se mantiene durante 5 minutos y se vuelve a 
exam inar e l fo ndo de ojo; si persiste e l sangrado. se 
vuelve a aplicar presión dUl".lntc otros 2 mi nutos. 

l . Complicacio nes 
• Hemorragia (Fig. 12.90). que suele estar causada por lu 

petforación de un vaso coroideo grande. 
• Punc ión blanca, en la que el f:tll o en el drenaje del LSR 

puede deberse a inearecrución de las estructuras intraocu­
lares en elugujero. 

• Formación iatTÓgena de roturas por la perforación de la 
retina durante el drenaje. 

• La incurceración ret iniana (Fig. 12.91) es un problema grave 
que suele dar lugar 11 fal locn la adherencia de la retina. 

• La abertura «en bocll de pez» es una tendencia paradójica 
de los desgarros en U a abrirse ampliamente después de un 
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Fil. 12.90 
Hemorragia subretlniana asociada con drenaje de liquido 
subretinlano. 

Fi,. 12.'1 
Incarceraci6n de la retina en el lugar de drenaje. 

cierre esc1 eral y e l drenaj e del LSR. El desgll rro puede 
comuni Cllrse con un pl iegue retiniano radilll. lo que hllce 
que sea muy difícil de cerrar (Fig. 12.92a). Eltmtamiento 
de este probleffill es in sertar un cierre radial adicional e 
inyectar ai re dentro de la cavidad vítrea (Fig. l 2.92b). 

Inyección introvítrea de aire 

l . Indicaciones 
• Hipotonía ocular grave después del drenajc del LSR. 
• Abcnuru "cn boca de pez» de un desgarro en fonna de U. 
• Pliegues retinianos radiales. 

2. T ecnica 
a. Colocar una aguja de calibre 25 en una jeringa dc 5 mi con 

¡¡ire liltmdo. 
b. Fijar e l globo ocular e inscnar la aguja 3.5 mm por detrás 

del limbo. a través dc la purs plana. 
c. Mientras se observa a través de la pupila empIcando el 

oftal moscopio ind irc(;to s in una lent!: de condens¡¡ción. la 

• 

Fi" n.9l 
(a) Abertura «en boca de peZ» de un desgarro en U que se 
comunica con un pliegue radial: (b) inserci6n de un cierre radial. 

aguja se dirige al centro dc la cavidad vÍlre ll y se llVllnza 
hasta que la punta de la aguja cmpieza II verse a través de 
la pupila . 

d. Real izar una única inyección suavc (Fig. 12.93a). 
l. Problemas potenciales 

• Pérdida de \' isualización del fondo de ojo como resultado 
de la formación dc pequeñas burbujas de aire. que puede 
ocurrir si la aguja se insena demasiado profundamemc en 
la cavidad vftrca (Fig. l2.93b). 

Fi,. 12.'] 
Inyección intrav[trea de aire. (~) Método correcto; (b) método 
incorTecto. 

• Elevación excesiva de la presión imraocular por una inyec­
ción demasiado imporlante. 

• Lesión del cristalino por la aguja. s i se a ngu la anterior­
mente. 

• Puedc ocurrir lesión retiniana s i la aguja se insena dema­
siado postcrionnente. 

Ejemplos clínicos 

Los si gu ientes ejempl os clínicos destacan los aspectos más 
importantes del c iem escleral. 



Desprendimiento de retina reciente 

l. Consideraciones preoperatorias. La exploración mues­
tra un DR temporal ~uperior derecho debido a un desgarro en 
U (Fi g. 12.94a). El pron6~t ico de la visión central es bueno 
porque la mácul a no e~ t á afectada. El paciente debe ser 
ingresado inmediatamente. colocado en repo~o en decúbito 
supino y operado lo antes posible porque la mácula está en 
grave peligro por dos moti vos: 
• La rotura está local izada en el cuadrante temporal superior. 
• El líquido subretini ano di fundirá rápid amente porque la 

rotura es grande. 
2. Técnica quirúrgica 

a. La peri tornia debe e;o;tendersc dcsdc las 8:30 hasta la~ 12:30 
horas del reloj para exponer los rcctos lateral y superior. 

b. La mayoría de los desgarros en U pueden fij arse con un 
explallle de esponj a de 5 mm . Las su tu ras deben estar 
separadas por unos 8 mm para obtener una altura adecua­
da del c ierre. El c ierre debe co locarse radialmellle para 
prevenir la posibilidad de abertura «en boca de pez» (Fig. 
12.94b). La Figura 12.94c muestra un cierre de tamano 
rcdm:ido. La posic ión exacta del explante es vital en este 
caso. La Figura 12.94d muestra un cierre mal colocado. 

Fig.12.904 
Tratamiento de un desprendimiento de retina temporal 
superior reciente y causas de fracaso (ver texto). 

c. El drenaje del LSR no es necesari o por lo siguiente: 
• La retina se mueve libremente. 
• Pucde hacerse aposición de la rotura al EPR sin difi cultad. 
• El LSR es acuoso porque el DR es reciente. 

NB: Hay que tener mucho cu idado de no ocluir la arteria 
central de la retina durante un procedimiento de no drenaje. 

Desprendimiento de retina 

Desprendimiento de retina de larga evolución 

l. Consideraciones preoperatorias. La exploración mues­
tra un DR den:cho e;o; tcnso con afcctación macular asociada 
con un desgarro en U en el cuad rante temporal superior y 
dos pequei'ios agujeros redondos en el cuadrante temporal 
inferior (F ig. 12.95a). Existe una línea de demarcación par­
cialmente pigmen tada en la unión entre la re tina desprend i­
da y la re tina plana . y cx iste un qu iste intrarretini ano secun­
dario infe riormente. Por lo tanlo. se trata de un DR de larga 
evolución ya que las líneas de demarcación requ ieren unos 
3 meses para desarro llarse y los qu istes ret inianos sccunda­
rios suelen tardar unos 12 meses. El pronóstico para la rcs­
tauración de un a buena agudeza visual es mu y malo porque 
la mácul a probablemente ha estado desprcnd ida durante al 
menos 12 meses . Por Jo tanto. la cirugía no es urgente, y se 
puede llevar a cabo según la conveni encia del pacicnte y el 
cirujano. 

2. Técnica quirúrgica 
a. La peritomía debe exte nderse desde las 5:30 hast a las 

12:30 hora~ del reloj para exponer los rectos superior. 
lateral e inferior. 

b. El desgarro en U puede fij arse con un explante radial de 
5 mm de ancho y los dos ag ujeros con un explan te seg­
mentari o circunfere ncial de 4 mm de ancho (Fi g. 12.95b). 
Por otra parte, todas las roturas pueden fijarse con un 
e;o;planle segmenlllrio circunferencial largo con esponja de 
4 mm de ancho y que se extiendc desde las 7 hasta las 
10:30 horas del reloj (Fig. 12.95c). 

Flg.12.95 
Tratamiento de un desprendimiento de retina de la rga 
evolución (ver texto). 

c. El drcnaje del LSR es necesario probablemente porque en 
los casos dc larga evoluc ión el LSR es viscoso y puede 
tardar mucho tiempo en reabsorberse. 
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Retinopexia neumática 

La retinopexia neumátil:a es un procedimiento ambulatorio en el 
que se emplea una burbuja intravítrea de gas que se expande para 
cerrar una rotura retiniana y adherir la retina sin procedimiento 
escleral. Los gases que se emplean con mayor frel:uencia son el 
hexatluoruro dc azufre (SF

6
) y el pertluoropropano (C3F 8) ' 

l. Las indicacio nes son el tratamiento de DR no complil:ado con 
una pequeña rotura ret iniana o un grupo de roturas que se 
extienden sobre un área de menos de dos horas de la esfera hora­
ria situada en los dos tercios superiores de la ret ina periférica. 

2. Técnica quirúrgica 
a. Tratar las ro turas retinianas con crioterapia (Fig. 12.96a). 
b. Inyectar en la cavidad vít rea 0.5 mI de SFó al 100% o 

0,3 mI de CjFs al 100% (Fig. 12.96b). 
c. Después de la operaci6n. colocar la cabeza del paciente de 

forma que la rotura esté si tuada más alta y la burbuja 
ascendente de gas en contada con el desgarro durante 5-7 
días (Fig. 12.9& Y d). 

d. Si es preciso, se puede aplicar crioterapi a o fotocoagula­
ción de fonna adicional alrededor de la rotura. 

Fig. 12.96 
Retinopexia neumática (ver texto) . 

Causas de fracaso 

Fracaso precoz 

Con diferencia la causa más frecuente de fracaso en la nueva 
adhesión de la retina es una rotura retiniana abierta. Las causas 
pueden ser preoperatorias u operatorias. 

l. Causas preoperatorias. Se debe resaltar que alrededor del 
50% de todos los DR se asocian con más de una rotura. En la 
mayoría de los casos, las roturas están localizadas dentro de 
90" entre ellas. Por 10 tanto. el cinljano no debe quedarse satis­
fecho si sólo ha encontrado una ro tura hasta que haya buscado 
la presencia de otras roturas y la configuración del DR corres­
ponda con la pos ici6n de la rotura primaria. En los ojos con 
medios turbios o implantes de lentes intraoculares. la visuali­
zación de la retina periférica puede resultar difícil. lo que hace 
que las roturas retinianas sean imposihles de detectar. 

NB: Como último recu rso, hay que tener en cuenta la 
posibi lidad de la creación de un agujero en o cerca de! polo 
posterior como un agujero macular verdadero si no existen 
desgarros periféricos evidentes. 

2. Causas operatorias 
• El fallo del cierre puede deberse a un cierre de tamaño inade­

cuado (I'ef Fig. 12.94c), al tum incorrecta. posición equivoca­
da (ver Fig. 12.94<1) o una combinación de estos tres factores. 

• La abertura «en boca de peZ)' del desgarro re tiniano puede 
asociarse con un pliegue retiniano radial comunicante (ver 
Fig. 12.92a). 

• Una ro tura iatrógena causada de fonna inadvertida duran­
te el drenaje del LSR . 

Frocoso tardío 

Después de una cirogía inicialmente efectiva un nuevo despren­
dimiento puede deberse a 10 s iguiente: 

l. La vitreorretinopatía proliferativa (VRP) es la causa 
más frecuen te de fracaso tardío. Las estimaciones de la inci­
dencia de presentación osci lan entre cl5 y el 10% Y varían 
dependiendo de la sección de los casos y de factores clínicos 
de ri esgo como afaquia, VRP prcoperatoria . DR extenso, 
uveítis anterior y crioterapia excesiva. Las fuerzas de trac­
ci6n asociadas con VRP pueden abrir antiguas roturas y crear 
otras nuevas. La prcsental:ión tiene lugar típicamente entre la 
cuarta y la sexta semanas tras la operaci6n . Después de un 
período inicial de afectación visual tras la adhesión retiniana 
con éxito, el paciente refi ere una pérdida brusca y progresiva 
de la vis i6n. que puede evolucionar en algu nas horas. 

NB: La incidencia deVRP postoperatoria se puede redu­
cir en pacientes de riesgo mediante el empleo de la infusión 
intraocular adyuvante de 5-fluorouracilo y heparina de bajo 
peso molecular durante la vitrectomfa. 

2. Reabertura de la rotura retiniana sin VRP como resul · 
tado de una reacción coriorretiniana inadec uada o por un 
fallo tardío del c ierre. 

3. La formación de una rotura nueva puede ocurrir a veces 
en áreas de la re Li na sujetas a tracción vitreorretiniana persi s­
tente después del cierre local. 



Complicaciones postoperatorias 

Relacionadas con el explante 

l. La infección local puede producirse en CU<l]quicr momento 
y predispone 11 la ex posición (Fig. 12.97) Y raramente a cel u­
lit is orbita ria. 

Fig.12.97 
Esponja infectada. 

2. La exposición puede producirse varias semanas o meses 
después de la operaci ón (Fig. 12.98). Su retirada (Fig. 12.(9) 
durante los primeros meses después de la iT11crvcnción se aso­
cia con un riesgo del 5· 10% de un nuevo desprendimiento. 

J. La erosión a través de la piel es muy rara (Fig. 12. 100). 

Flg.12.98 
Esponja expuesta. 

Macu/opatía 

l . La maculopatía en celofán se caracteriza por un reflejo 
anormal en la mácul a que no se asoc ia con di storsión de los 
vasos sanguíneos de alrededor. Este halla7.go es compati bl e 
con unil ilgudezil visual normal. 

Desprendimiento de retina 

Fig. 12.100 
Erosi6n de (a esponja a través del párpado inferior. 

2. El pliegue macular se cilracterizil por una membrana epi­
rn:t iniana opaca y distors ión de los vasos sanguíneos (Fig. 
12.101) . Esta complicac ión apilrece si n relilción con el tipo. 
extensión o duración del DR. o con el tipo de procedimi ento 
quirúrgico. La mayoría de los ojos con pliegue macular tie­
nen una agudeza visual inferior il 6/18. 

3. Lil maculopatía pigmentaria suele estar causada por una 
crioterapia excesiva. 

4. La maculopatía atrófica suele estar causada por la gravi­
tación de la sangre en el espacio subreti niano debido a hemo­
n·agi il coroidea intraoperatoria. Se observa cn asociación con 
el drenaje del LS R ya que el camino de la aguja permite que 
la sangre enTre en el espacio subrc ti niano. 

Diplopía 

La diplopía transitori a es frecuente durant e el período postope­
ratorio inmediato y es un s igno de buen pronósli l:o que indica 
nueva adhesión macular. La diplopía persistentc es rara y puedc 
prccisar cirugía del estrabis mo o inyección de tox ina botulínica. 
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Fil. 11.101 
Pliegue mac.ular. 

Los principales facto reS pred isponcntcs de diplopía so n los 
siguientes: 

• Un gran cxplanlc insertado bnjo uno de los músculos rectos. 
En la mayoría de los C!lSOS la dip lopfa se resuelve espontá­
neamente después de algunas semanas o meses. y no precisa 
un tratamienlo específico además de tranquilizar al paciente o 
e l empleo temporal de prismas. Muy raramente es preciso 
retirar una esponja. 

• Desi nserción quinírgica de un músculo reCio (generalmente 
el recto superior o inferior) para colocar el cierre bajo él. 

• Rotura de l vientre muscular corno resultado de una tracc ión 
excesiva de [as suturas. 

• La cicatrizació n conj untiva l grnve. generalmente asoci3dn 
con operaciones repelidas. puede causar restricción mecánica 
de los movimielllOs del ojo. 

• Dcscompensación de una gran heteroforia derivada de la mala 
agude7..a visual postopcratoria en el ojo operado. 

• Vitrectomía vía pars plana 

Introducción 

L<I vit rcctomía vía pars plana (VPP) es un procedimiento micro­
quinírgico diseiíado para el iminar gel vítreo. generalmente con el 
objetivo de conseguir aCCL-dcr a una ret ina enferma. El acceso más 
frecuente es a través de tres incisiones separadas en la pars plana. 

Objetivos 

l. La escisión de la hialoides posterior hasta el borde pos­
teriorde la base vítrea es de una gnm importancia en los ojos 

con DR. Se llama vitrectomía «central» y deja a la hialoides 
posterior y a cualquier membrana rc tiniana asociada intactas. 
Sólo es justi fi cable en el tr..llamiento de la endoftalmitis. 

2. Alivio de la tracción vitreorretiniana mediante lu di sec­
ción de la membrana epirrelin iana y/o reli notomía. 

3. Manipulación retinia na y nueva adhesión . 
4. Creación de un espacio dentro de la cavidad vítrcu para el 

taponamiento interior posterior. 
S. Otros objetivos dive rsos. cuando son adecuados. son la el i· 

minación de op..'lcidades vítreas asociadas. catarata. fragmen­
tos de cristalino luxados o cuerpos extrmlOS intraoculares. 

Instrumentación 

La instrumentación es compleja y. además del cortador vrtreo. 
deben estar disponibles muchos otros instrumentos. El diámetro 
de las hojas de muchos de ellos es de calibre 20. de forma que 
son intercam biables y se pueden insertar a través de cualquier 
csclerotomía . 

l . El cortador vítreo (vitrectomo) tiene una hoja de corte 
interior en guillotina. que oscila a un ri lmo de hasta 800 
veces/minuto (Fig. 12. 102). 

FIg.11.101 
Vitrectomo. 

2. L<I fuente de iluminación intraocular se realiza a través de 
um. sonda de fi bra óptica de calibre 20. 

J. Cánula de infusió n. 
4. Instrumentos accesorios incluyen tijeras vítreas y pinzas 

(Fig . 12.103). aguja de limpieza retrógrada. endoláser y apli­
cación de láser mediante un ofta lmoscopio indirecto. 

Agentes tamponadores 

El agente tampomldor ideal debe tener una tensión superticial alta. 
ser ópticamente tmnsp..'lrCnte y biológicamente inene. Como esta 
sustancia ideal no existe. actualmente se emplean las siguientes: 

l . El aire se emplea con mayor frecuencia y suete ser adecua­
do en los casos no complicados. Está di spon ible fáci lmente y 



Fig.12.103 
(Izquierda) pinus; (derecha) tijeras de corte vertical. 

es gratui to. aunque debe filt rarse para el iminar los ¡;ontami~ 

nantes. Su principal inconveniente es su absorción nípida. de 
forma que una burbuja de 2 mI desaparecerá en 3 días. mien~ 
tras quc la adhcsión eoriotTeti niana indu¡;ida por láscr o crio­
terapia es máxima aproximadamente al cabo de 10 días . 

2. Los gases expandibles son preferibles al aire en los casos 
complejos y que requieren un taponamiento intraocu lar más 
prolongado. La duración de! tiempo que permanece en el ojo 
una burbuja depende de la concentración dd gas y de! volu­
men inyectado. Por ejemplo : 
a. Hexajluoruro de azufre (SF6) q ue dobla su vo lumen y 

una burbuja de 2 mi dura 10 días. 
h. Perjluoropropollo (C3F

8
) que cuadruplica su volumen y 

una burbuja de 4 mi dura al menos 28 días. 
1. Los líquidos pesados (pertl uorocarbonos) tienen un alto 

peso especítico y por este motivo permanceen en una posi­
c ión inferior cuando se inyectan e n la cavidad ví trea. Las 
principales indicaciones son las sigu ientes: 
• Estabil izar III retina posterior durante la disección de la 

membrana epirretiniana ¡;n los ojos con VRP. 
• Desplegar un desgarro retini ano gigante. 
• Elimi nar posteriormente fragmentos de cristalino luxados 

o implantcs de lentes intraoculares. 
4. Los aceites de silicona tienen un bajo peso específi co y por 

lo tanto Ilotan . Permi ten una manipulación reti niana intra­
operatoria más controlada y también se pueden usar para el 
taponamiento intraocul ar postoperatorio prolongado. 

Indicaciones 

Desprendimiento de retina regmatógeno 

l. DR no complicados. Aunque el proeedi micnto esclcral 
suele ser efectivo, la vitrectomía primaria se cmplea ead;l vcz 
con mayor frec uencia debido a las siguientes ventajas : 

Desprendimiento de retina 

• Reducción de la manipulación ocu lar ya quc pucde no ser 
necesario el cierre esc!eral. 

• La retinopcxia (crioterapia o c0l1 1áscr) se puede aplicar des­
pués de que [a retina se ha vuct to a adherir tras la operación y 
la cantidad de energía destructiva se ha reducido al míni mo. 

• Un agente tamponador asegura el cierre interno postopera­
torio de las ro turas reti nianas. 

2. DR complicados c n los que las roturas re tinianas no se 
pueden cerrar mediante el cierre escleral convencional debi­
do a su gran ta maño (Fig. 12. [04) . locali zació n posterior 
(Fig. 12. 105) Y su asociación con VRP. 

Fig.12.I04 
Desgarro retiniano muy grande. 

Fig.12.10S 
Desgarro retiniano posterior. 

Desprendimiento de retina traccional 

l. En la retinopatía proliferativa diabética. la vitrectomía 
es tá indicada cuando el DR afec ta o amenaza a la mácu la 
(I'e r Capítu lo 14) y se puede com binar con fOl ocoaguladón 
panretiniana intern a. El DR co mbi nado por tracción y reg· 
malógeno debe tratarse de forma urge11le. incl uso si la múcu-
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la no está afectada. porque es probable que el LS R difunda 
rápidamcnte hasta afeclarla. 

2. En el traumatismo penetrante. la vi trectomía está di ri­
gida a la rehabilitaci6n visual y a minimizar el proceso tf<1C­
cional quc prcdi~pone al DR. 

Técnicas 

Vit reorretinopatía proliferativo 

Los objet ivos de la cirug ía son liberar la tracción transvftrea 
med ian1e vi trectomía y la lfacc ión tangencial (superlic ial) 
mediante disección de la membrana para restau rar la movi lidad 
reti niana y permitir el cierre de las ro turas reti ni anas. 

l. Fases in iciales 
a. La cánu la de infusión se asegura a una esclerotomía infe­

rotemporal 3,5 mm por detrás del limbo. 
h. Se hacen otras dos esclerotomías a las 10 y las 2 horas en 

el reloj, a través de las cuales se introducen el vitrectomo 
yel tubo dc luz de fib ra óptica (Fig. 12. 106). 

c. Se resecan el gel vítreo central y la hialoides posterior. 

Fig.12.t06 
Cánula de infusión. tubo de luz y vit rectomo en posición. 

2. La disección de la membrana de los pli egues retin ia­
nos fi jos localizados (en estrella) ~e hace de la sigui ente 
for ma: 
a. La punta de las tijeras de corte vert ica l se coloca en el 

extremo del valle de la mcmbrana entre dos plicgues reti­
nia nos adyacentes (Fig. 12. 107). Y se tira de la membrana 
hacia la ora serrata hasta que se despega de la superticie 
de la reti na. 

b. Se realiza el intercambio interno de líquido-ai re y se apli­
ca la retinopex ia a las ro turas retini anas. 

c. La base del vítreo se mantiene medi ante un cierre escleral 
amplio. 

Fig.12.107 
Disección de los pliegues estre llados en una vitreorretinopat(a 
pro life rat iva. 

d. Se intercam bia el ai re intraocular por un agente de tapo­
nam iento intraocular extendido como C]F8 o acei te de 
silicona. 

3. Pucde ser prec isa una reti notomia de desca rga después 
de la di sel:c i6n de la membrana si la movil idad reti niana se 
considera insufic iente para mante ner la nueva adhe renci a 
(rig. 12.108). 

Fig.12.108 
Retinotomía de descarga en una vítreorretinopatfa proliferativa. 
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Desprendimiento de retina 

4. Puede ser preci so retirar las membranas 5ubretinianas r:.-------------------------, 
en casos seleccionados (Fig. 12.1(9) . 

Fil' 12.109 
Extirpación de la membrana retiniana en una vitreorrednopada 
proliferativa. 

Desprendimiento de retina tracciona' 

El objetivo de la cirugía es liberar la tracción vitrcorrctinüma 
antcroposlcrior y/o circunferencial. Debido a que las membra­
nas c~t.1n vascu larizadas. no pueden si mplemente despegarse de 
la superficie de la relina como en los ojos con VRP porque esto 
podría producir hemorragia y desgarro de la re tina. Los dos 
métodos para retirar las membranas tí brovasculares en los DR 
diabéticos traccionales son: 

l. Delaminación , q ue supo ne el corte horizo ntal de cada 
unión vascular que conecta las membranas con la superfi cie 
de la ret ina (Fig. 12. 110). Es preferible a la seg mentación 
porque permite la retirada completa del tejido fibrovascu lar 
de la superficie reti niana (del ami nación en bloque). 

2. La segmentación supone el corte vertical de las membra· 
nas epirrctinianas en pequeños segmentos (Fig. 12.111 ). Se 
empica para liberar la tracción vi tn.:orrctiniana circunferen­
cial cuando la dclaminación es diffci l ° imposi ble, como en 
un DR combinado tracciona l-regmatógeno muy móvil aso­
ciado con roturas reti nianas posteriores. 

Complicaciones postoperatorias 

l. La presión intraocular aumentada puede estar causada 
por los mecanismos siguientes: 
• Sobreel\.pansión del gas intraocular. 
• Glaucoma precoz inducido por aceite de silicona cuando 

éste entra en la cámara anterior (Fig. 12. 1 12). 

Fig.t2.1t O 
(al Técnica de deslaminado empleando tijeras de corte 
horizontal; (b) deslaminado completo. 

b 

Fig.12.1 11 
(a) T écnka de segmentación empleando tijeras de corte 
vertical: (b) segmentación completa. 
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Fig.12.112 
Aceite de silicona en la cámara anterior . 

• Puede producirse g laucoma tardío inducido por aceite de 
s ilicona. probablemente como rc~ullado del bloqueo trabe­
cular por la si lico na emuls ionada e n la cá mam a nterior 
(Fig. 12.113). Esto se puede cvilar por la reti radn precoz 
del ace ite de silicona a través de la pars pla na en e l ojo 
fáquico o del limbo en el ojo afáquico (Fig. 12. 11 4). 

fig.12.113 
Aceite de sílicona emulsionado en la cámara ant er io r. 

a b 

Fig.12.114 
Retirada del aceite de si licona. (a) En un ojo fáquico: (b) en un 
ojo afaqu ico. 

• G la ucom a de célu las fan tasma o indu cido por coni ­
widcs. 

2. La catarata puede estar cau sada por lo siguiente: 
• Opac idades de l cristalino indu cidas por gas. q ue suelen 

ser transitorias y pueden minimi zarse mediante el empleo 
de co nce ntraciones meno res y volúmenes de gas más 
pequeños. 

• Las opaci dades inducidas por ace ite de silicona (Fig . 
12. 11 5) se producen en casi todos los ojos fá qu icos. Si se 
forma una catarata. hay qu e extraer el acei te de si licona 
junto con la cirugía de la catarata. 

• La esclerosis nuclear retardada aparece de forma casi inva­
riable al cabo de 5- 1 O años. 

Fig.12.11S 
Catarata inducida y aceite de si licona emulsionado. 

J. El desprendimiento de retina se produce generalmente 
cuando la burbuja de gas intraocular sc ha reabsorbido (habi· 
tualmente 3-6 se man as tras la ope rac ión ). o despu és de 
ex traer el acei te de s¡ li cona. Las principales causas son: 
• Reabertu ra de la rotura orig in al debido a una disección 

operatori a inadecuada en ojos con VRP o reproliferaci ón 
de las me mbranas e pirretinianHs. más frecue nt e en oj os 
con retinopatía diabética proli fera tiva. 

• Roturas nuevas o no detectadas, especial mente las relacio­
nadas con los lugares de esclerolornfa de la pars plana. 

NJJ: La retirada precoz del aceite de sil icona se asocia 
con un riesgo del 25% de nuevo desprendimiento de retina 
en los ojos con VRP y desgarros gigantes, y del 1 1 % en los 
ojos con ret inopatía diabética prolife rativa. 
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Oftalmología Clínica 

• Introducción 

Anatomía aplicada ------
P untos de referencia (Figs. 13. 1 y 13.2) 

l. La mácula es un área redondeada en el po lo posteri or que 
mide alrededor de 5.5 mm de d iámetro. Hi stol6¡;ica mentc 
contiene el pigmcnto xanlófilo y más de una capa dc células 
ganglionares. 

2. La (ovea es una depresión en la superficic retiniana interna 
en el centro de la mácula con un diámetro de 1.5 mm (apro­
ximadmnentc el de una papila óptica) (Fig. 13.3). O rtal mos­
cópicamc ntc puede reco nocerse por un refl ejo luminoso 

Fil' U .• 
Puntos de referencia anat6mlcos. Mkula (círculo a4ul); f6vea 
(circulo amari llo). 

Capa de fiblllS nelViesas 

Capa plexiforme --­
extllrna de Henle 

Capa plexiferme extern ~ 

EPR ------, 
Memblana do Bru,h ~ 

Fil. 13.3 

.' 

Secci6n transversal de la f6vea. 

Fil· 1J.l 
PuntoS de referencia anat6micos. F6vea (círculo amarillo); zona 
avascular de la f6vea (circulo rOio); foveola (círculo lila); umbo 
(punto blanco central). 

(Fig. 13.4) quc se origina en el espesor aumentado de la reti· 
na y la me mbrana l im i til11 h~ interna en su borde. 

l . L.'l foveola forma el suelo ccntral de la f6vea y tiene un diá· 
metro dc 0.35 mm. Es la parte más delgada de la re tina. está 
desprovista de cél ulas ganglionares y todo su espesor está 
formado ~61o por conos y sus núcleos. 

4. LIl zona avascular foveal (ZAF) cstá loclll izada dcntro 
de la fóvea pero se extiende fue ra dc la foveola . Su diáme· 
tro exacto es variable y su localizaci6n puede determinarse 
con exactitud s610 med iante angiografía con fl uoresceína 
(Fig. 13.5). 

5. El umbo es una mínima depresión en el mismo centro de la 
foveola que corresponde a l refl ejo fo veo lar. cuya pérdida 
puede ser un signo precoz de lesión. 

Fóvea Membrana IImitante 
_---- -inlerna 

- Conos V bastones 



Fig.IJ .• 
Refl ejo luminoso de la fóvea normal. 

Fig.13.5 
Zona avastular de la f6vea. (Corte.la delWilmcr E~ Institute .) 

Epitelio pigmentario retiniano (EPR) 

El epilelio pigrnentario reliniano (EPR) es una única capa de célu­
las de fo rma hexagonal . cuyos ápices conticncn procesos vellosos 
que envuelven los segmentos externos de los fotorreccplOres. Las 
células del EPR en la f6vea son más altas. más delgadas y contie­
nen melanosomas en mayor número y más grandes que en cual­
quier otro lugar del fondo de ojo. La adhesión entre el EPR Y la 
rel ina sensorial es más débil que entre el EPR y la membrana de 
Bruch. El es pac io virtual entre el EPR Y la ret ina sensorial se 
denomina espacio subretin iano. EL EPR mantiene la integridad 
(es decir. sequedad) del espacio subrctin iano de dos formas: 

• Las célul as del EPR Y los complejos de un ión estrecha inter­
medios (zónul a ocl uycnte) w nstiluyen la ban-era hema!Orre-

Trastornos maculares a dquiridos 

ti !liana ex terna (ver Fig. 13.12), que evita que el líquido extra­
celular. que normal mentc se extravasa de la coriocapi lar. ent re 
en el espacio subreti niano. 

• También bombea act ivamente iones y agua hac ia fuera del 
espacio subreti ni ano. 

Membrana de Bruch 

La membrana de Bruch separa el EPR de la coriocapil ar. Con 
microscopia electrónica se aprecia quc consta de cinco elel11Cntos: 

• Lámi na basal del EPR . 
• Capa colágena interna. 
• Banda más gruesa de fibras elásti cas. 
• Capa colágena cxterna. 
• Lámina basal de la capa externa de la eoriocapilar. 

Los ca mbios e n la membran a de Bruch desemperbn un papel 
muy importante en la patogenia de muchos trastornos maculares. 

Evaluación clínica 

Síntomas 

l. El principal sínto ma de enfermedad mac ul ar es la afecta­
ción de la visión central . Típica mente . los pac ientes se 
quejan de que «alguna cosa les d ificulta la visión central» 
(escotoma posi tivo). Esto contrasta con el cscotoma negativo 
por una lesión del nervio óptico. en la que el paciente pen:i­
be un «agujerO!> en el centro del camlxl visual. 

2. La metamorfopsia, una alteración en la fo rma de la ima­
gen. es un síntoma frecuente que no se da en la neuropat ía 
óptica. 

3. La micropsia. una di smi nución en el tamaño de la imagen 
cau sada por aumento de 111 separación entre los conos de la 
fóvea , es menos frecuente. 

4. La macropsia. un aumento en cltamaño de la imagen causa­
do por compresión de los conos de la fóvea, es poco frecuente. 

NH: La desaturaci6n de color no existe en la enfe rmedad 
macu lar leve. pero es frecuente en la enfermedad del nervio 
6ptico precoz. 

Exploración clínica 

l. La agudeza visual es la prueba más importante de la fun­
ción macular, especial mente de cerca. En los pacientes con 
enfermedad macular la agudeza visual suele ser peor cuando 
miran a través del agujero estenopcico. 

2, La biomicroscopia indirecta con lámpara de hendi­
dura empleando una lente de contado o una lenle convexa 
potente permite una visualización excelente de la m:ícula 
(Fig. 13 .6) . La luz monocromáti ca es út il para detectar lesio­
nes SUl iles que de otra forma pueden pasar desaperc ibidas . 
Una luz verdc (anerit ra) puede incrementar también la detec-
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Fig. 
Biomicrostopla indirecta con lámpara de hendidu ra. 

ci6n de k siones retinianas superl1cialcs como pliegues de la 
membrana limitante interna o edema macular eistoidc (quís· 
tico). Ta mbién es úti l para trazar la línea externa de elevacio· 
nes serosas suti les de la retina sensorial. Las lesiones que 
afectan al EPR y la eoroides se dctcctan mejor em pl ea ndo 
una lu7. en el extremo rojo del espectro. 

3. La prueba de la rejilla de Amsler evalúa los 10° de campo 
visual que rodean la fijación (Fig . 13.7). Y se usa pri ncipa l­
mente para la detección y la mon itorizaci6n de la enferme­
dad macular. Existcn ~ i e t e gráficas. que constan cada una de 
ellas de un cuadrado de 10 cm de lado (Figs. 13.8 y 13 .9) . 

Fig. 13.7 
RejiHa de Amsler superpuesta a la retina. (Cortesía <leA. Fr.mldíll.) 

a. Ln.gráfica / está di vidida en 400 pequeños cuadrados de 
5 mm . Cuando se observa a unos 30 cm. cada cuad rado 
pequefio representa un ángulo de 1°. 

b. La gráfica 2 es sim ilar a la gráfica I pero tiene líneas dia­
gonales para ayudar a la fijación en los pacientes que no 
son capaces de ver la mancha central. 

Fig. 13.8 
Rej il la de Amsler.gráfica 1. (Cortcsla de A. Fr:mldlll.) 

c. La gráfica 3 es idéntica a la gráfica I pero tiene cuadrados 
rojos que pueden ser út iles para detectar la desaturación 
del color en pacientes con lesiones del nervio óptico. 

d. La gráfica 4 COllsta de puntos <lleatorios y se usa rara· 
mente. 

e. La gráfica 5 consta de líneas horizontales y cstá diseñada 
para detectar la metamorfo psia a lo largo de meridianos 
específicos. en espec ial horizontalmente para investigar 
las dificultades con la lectura. 

J. La gráfica 6 es similar a la gráfica 5 pero tiene un fondo 
blanco y las líneas centrales están más juntas. 

g. La gráfica 7 muestra una rej illa central fi na en la que cada 
cuadrado corresponde a un ángulo de 112° y. por lo tanto. 
es más sensible. 

La pmeba se realiza de la forma siguiente: 
a. El paciente debe llevar gafas de lectura. si eS1á indicado. y 

un ojo cubicrto. 
b. Se pide al paciente q ue mire d irecta mente al pun to del 

centro con el ojo destapado y comun ique cualqu ier distor· 
sión. líneas borrOS<lS o manchas blancas en cualqu ier lugar 
de la rej illa. 

c. Un paciente con un a lesión macular sue le refcri r que las 
líneas son ondu ladas. mientras que un pacientc con una 
k si6n de l nervio óptico ret1ere que algunas líneas se pier· 
de n o SOI1 impercepti bles pero 11 0 están distors ionadas 
(Fig. 13. IO). 

4. La prue b a d e fotoestres puede ser úti l para detectar lesio· 
nes maculares cuando la oftalmoscopia es cq uívoca. y también 
&e puede emplear para difere nciar la ellfermcdlld macular de la 
lesión del nervio óptico. Se realiza de la siguientc forma: 
a. Se determina la mejor agudeza visual a di s1ancia corregida. 
b. El paciente se fij a en la luz de ulla limerna o se sostiene un 

oftal moscopio ind irecto a unos 3 cm aproxi mad<l mente 
durante 10 segundos. 

c. El tiempo de recuperac ión del fotoestrés es el tiempo 
necesario para leer tres letras de la línea de agudeza previa 
a la prueba. y normalmente está ent re 15 y 30 segundos. 



Gráfica 3 

Gráfica 6 

Fia:. U .9 
Rejilla de Amsle r. gráficas 2-7. (CoOUSQ deA Fraoldin.) 

Fi •. U.l0 
Gráfica de registro de Amsler en la que un paciente ha dibujado 
para Indic.ar la metamorlopsia '1 un escotoma relativo. (Con:e!ta 
deA.Franktin.) 

Trast o rnos m aculares adquiridos 

Gréfica 4 

Grahca 7 

d. La prueba se lleva a cabo tmnbién en el otro ojo. presumi-
blemente normal. y se comparan los resultados. 

El tiempo de recuperación dcl fotocstr6 est<Í prolongado. en 
relación con el ojo normal. e l1 la cnfemlcdad macular (a veces 
50 sc.gundos o más) pero 110 cn la l1europalía óptica. 

5. Las reacciones pupilares a la luz suelen ser normales en 
10 <; ojo~ eon alteraciones maculares. al contrario quc las Ic:. io­
ne~ leves del nervio óptico. en las que se produce precoz.men­
te un dcfcclo pupilar aferente rclalivo ( I'e" Capítulo 18). 

del fondo 
de ojo 

Angiografia con fluoresceína ------
Principios generales 

l. La f1uo resceina es un colorantc naranja hidrosoluble que 
cua ndo se inyecta por vía c ndovcn O~;l permanece largo 



t iempo en el espacio intra vascular y circula en el torrente 
sanguíneo. 

2. La angiografia con f1uoresceina (AGP) implica el segui­
miento fotográlieo del paso de la flu oresl:cína a través de las 
circul aciones retini ana yeoroidea. 

3. Unión de la f1uoresceina. Tras la inyecl: ión intravenosa. 
entre el 70 y el 85 % de las moléculas de fl uoresl:cína se fijan 
a las proteínas séricas (tluoresccína unida): el resto pcnnane­
cen libres (tluoresecína libre) (Fig . 13. I 1). 

• 
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Capilar retiniano 
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Uni6n a la fl uoresceina y permeabilidad (A = albúmina) (ver 
texto). (COrte.i1 del Wilmer Eye lostitute.) 

4_ Barre r a hematorretiniana externa. Los principa les 
vasos coroideos son impermeables a las mol écul as de fluo­
reseeína fij adas o li bres . Sin embargo. las paredes de la 
coriocapil ar son extremadamente delgadas y contienen múl­
tiples fe nestraciones (Fig. 13. l2a) a través de las cuaJes las 
moléculas de fluo resccína libres son capaces de escapar al 
espacio extravascular y cruzar así la membrana de Bruch. Si n 
embargo. al akanzar el EPR encuentran complejos de unión 
intercel ul ar estrechos denom inados zónul a ocluyente. que 
evitan el paso de las mo léculas de tluoresceína libres a través 
del EPR (Fig. 13 . l2b). 

5_ La barrer a hematorretiniana interna está compuesta 
por las uniones hennéticas de las células endoteliales capila­
res re tinianas. a través de las cua les no pueden pasar las 
molécu las de fluoresceína lijadas o libres (Fig. 13. 13a y b). 
Por lo tanto. la fluoresceína está confi nada al interior de la 
luz de los capilares reti nianos. La membrana basal y los peri ­
citos desempeñan sólo un papel menor en esta cuestión. Una 
interrupción en la barrera hematorrctiniana interna permit irá 

• 

Fig. 13_12 
Barrera externa sangre-retina (ZO = z6nula ocluyente: 
MB = membrana de Bruch) (ver texto). (Cort esi3 del WHmer E)"! 
In~t i tu{e .) 

un a extravasació n de moléc ulas de tlu oreseeína fij adas o 
libres al espacio extravascu lar (Fig. 13 . 13c y d). 

6. La fluoresce ncia es la propiedad de algunas moléculas de 
emit ir energía luminosa de una longitud de onda más larga 
cuando son estimu ladas por una luz de una longitud dc unda 
más corta (Fig. 13. 14). La excitación máxima de las molécu­
las de l1uoresceína es alrededor de 490 nm (parte azul del 
espectro) y represema la máxima absorción de energía lumi­
nosa por fluo resceína. Las moléculas estimuladas por estu 
long itud de onda serán excitadas hasta un nivel de energía 
superior. y emitirán luz de una longitud de onda mayor (parte 
verde de! espectro). alrededor de los 530 nm . 

7. Se emplean fil tros de dos tipos para asegurar que la luz azul 
ent ra en el ojo y s610 la luz amarillo-verde entra en la cáma­
ra (Fig . 13. 15). 
a. La luz blanca e mit ida desde la cámara re tiniana pasa a 

través de unJiltro de excitación azul. La luz azul emer­
gente entra en el ojo y excita a las molécu las de tluoresce­
ína en las circul aciones retiniana y coroidea. que emiten a 
su vez luz de una lo ngi tud de onda mayor (amaril lo­
verde). 

b. Unfiltro de barrera amarillo-verde bloquea cualquier luz 
azul que abandone el ojo. permitiendo que sólo la luz amari­
llo-verde pase inalterada para ser recogida sobre la pelkula. 

Técnica fotográfica 

Un angiograma de buena cal idad requiere una dilatación pupilar 
adecuada y medios transparentes. 

l . El paciente se sienta del ante de la cámara del fondo de ojo 
(Fig. 13 .16). 

2. Se carga tluoresceína. general mente 5 mI de una solución al 
10%, en una jeringa. En los ojos con medios opacos. 3 mi de 
una solución al 25% pueden mejorar Jos resultados. 

3. Se toma una fotografía (,aneritra» (Fig. 13 .17). 
4. Se inyel:ta la fluoresceína por vf¡¡ endovenosa rápidamente. 
5. Se tornan fotografías con intervalos aprox imados de 1 segun­

do. entre 5 y 25 segundos después de la inyección . 
6. Después de haber fotografiado la fase de tránsiw en un ojo. 

se toman fowgrafías de control en e l otro ojo. Si está indica-
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• 

Flg.ll.1l 
Barrera interna sangre.retina. (a ) Barrera intacta sin extravasación de tluorescelna (MB = membrana basal. P = pericito. E = célula 
eodotelial); (b) angiografía con lI uorescelna que muestra ausencia de extravasación; (e) baJTera interrumpida con extravasación de 
ft uoresceína; (d ) angiografia con tluorescelna que muestra extravasación. (CortesG dclWilmer- Ere IMtlwte.) 

ExCltaci6n 490 - ~ Emlsu'm 
I 

400 

l ong itud de onda (nan6metrosl 

Fig. ll.14 
Excitación y emisión de fl uorescencia. 

do. se pueden lomar también rotogr. l fía~ I:lrdías al cabo de 10 
minutos y. ocasionalmente. a los 20 minutos si se prevé una 
extravasación. 

Fig.1l.1 5 
Principios fotográficos de la angiografia con fl uoresceína. 

Efectos adversos 

La co lorac ión de la pie l y la orina es casi universa l. Efcc lOs 
sec undarios leves son náuseas. vómi tos. enrojecimie nto de la 
piel. picor. habones y estornudos excesivos. Problemas más gra-
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Posición del paciente para la angiografía con f1uoresceina. 

fig.13.17 
Fotografía aneritra. 

ves aunque raros son síncope. edema laríngeo. broncoespasmo 
y shock anafiláctico. 

NB: Es muy importante disponer de elementos para 
resolver estas eventualidades. 

Fases del angiograma 

La Ouoresceína entra en el ojo a través de la arteria oftálmica. 
pasa a la circulación coroidea a través de las arterias ciliares pos­
teriores cortas, y cntra en la circulación retiniana a través de la 
arteria cen tral de la rctina. Debido a que el camino hasla la cir­
culaeión retini ana es ligeramente más largo que hasta la coroi­
dea. esta últ ima se rel lena alrededor de I segundo antes que la 
pri mera (Fig. 13. 18). En la circulación coroidea a menudo no se 
pueden distinguir deta lles preci sos. principalmente por la rápida 
pérdida de molécu las libres de nuoreseeína desde lacoriocapilar 
y también porque la melanina en las células del EPR bloquea la 
!luorescencia coroidea. La angiografía consta de cuatro fases que 
se superponen : (a) eoroidea (prearterial). (b) arterial. (e) arte­
riol'enosa (capilar) y (d) venosa (Fig. 13.19). 

Arterias ciliares 

------ Arteria ohálmic a 

-- Arteria retin ia na 
centra l 

Circu lación 
coroidea 

Circulación retinia na 

fig.13.18 
Entrada de f1uoresceina en las circulaciones coroidea y retiniana. 

CAPILAR 

() ARTERIA : :::: VENA () 
1 Fase prearterial 

- :::: () 
, Fase arterial 

- G () 
3 Fase arteriovenosa 

() - t !) 

~ 

4 Fase venosa 

Fig.13.1 9 
Las cuatro fases del angiograma con f1uorescerna. 

Angiografia normol 

l. La fase coroidea (prearterial) ocurre 8- 12 scgundos des­
pués de la inyección del contraste y se caracteriza por llena­
do irregular de la coroides debido a extravasación de floores­
ceína libre a través de la coriocapilar fene~lrada . La arteria 
c iliorretiniana. si exi ste. se rel!ena en este mo mento (Fi g. 
13.20) porque deriva de la ci rculación ci liar posterior. 

2. La fase arteríal muestra l!cnado arteri al y la continuación 
del llenado coroideo (Fig. 13.2 1). 

3. La fase arteriovenosa (capilar) muestra llenado comple­
to de las arle ri a~ y los capilares con !lujo laminar precoz en 
las venas en las que el colorante se obscrva a lo largo de la 
pared lateral de la vena (Fig . 13.22). El llenado coroideocon­
ti núa y la fl uorescencia coroidca dc base sc incrementa 11 

medida que la fl uoresecína libre sigue extravasándose de la 
coriocapilar hacia el interior del espacio extravascular. En los 
ojos hipopigmentados esto puede ser tan importante que los 
deta lles de los capi lares retinianos pueden verse oscurecidos. 



Fig. 1).20 
Fase coroidea que muestra llenado coroideo irregular y llenado 
de una arteria cl llorretiniana. 

Fig.13.11 
Fase arte rial que muestra llenado de las arterias coroideas y 
re tinianilS. 

En los ojos muy pigmentados la n uorcscenda coroidea de 
base será menos evidente. 

4. Fase venosa 
a. La fllse precoz, mueSlr:1 un llenado completo arterial y 

capilar. y nujo \'e l\O~O laminar más marcado (Fig. 13.23). 
b. La fase media muc~tra un llenado ve noso casi completo 

(Fig. 13.24). 
c. La fase (ardra muestra un llenado venoso completo con 

reducción de la concentrac ión de colorantes en las arterias. 
S. La fase tardía (de eliminación) muestra los efectos de 

rccirculaciÓn. di lución y el imi nación del contraS1e. Con cada 

Trastornos maculares adquiridos 

Fil' 13.11 
Fase arter iovenosa (capilar) que muestra llenado arterial 
completo y flujO venoso laminar precOL 

Fil. 1).2] 
Fase venosa precoz que muestra flujo venoso laminar marcado. 

onda sucesiva la inlensidad de la fluorescencia se vuelve más 
débil. La tinción lardfa de la papila es un hallazgo normal 
(Fig. 13.25). La fluore~ccfn:. desapllrece del angiogmma al 
cabo de 5· 10 minutos. y suele elim inarse 101a lmenIC del 
organismo cn varias horas. 

Aspecto oscuro de la fóvea 

El aspecto oscuro de la fóvea en la AGF (Fig. 13.200) está cau­
sado por los t re~ fenómenos siguientes (Fig. 13.26b): 

• Avascularidad de la ZA F. 
• Bloqueo de l:J nuoresccnci3 coroidea de base como resultado 

del aumenlO de la de nsid ad de l pig mento xanlófi lo e n la 
fó vca. 
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Fil. 13 .204 
Fase venosa media que muestra llenado venoso casi completo. 

FIJ. 13.25 
Fase tardla (e liminaci6n) que muestra fl uorescencia débi l 
y unci6n de la papila 6ptica. 

Fil ·1J.26 
Aspecto oscuro de la f6vea en la angiografía con flu orescefna 
(Xant = xant6fí lo) (ver texto). (Corte.ia delWil"'er Eye In.utute.) 

FiJ. 13 .27 
Hipertluorescencia debida a defecto en ventana del epi telio 
pigmentario (ver texto). (Cortesfa del Wilmer Eye In. titute.) 

• l3loqueo de In fluorescencia coroidea de base por [as cé lu las 
del EPR en la fóvea. que son grandes y contienen más mela­
ni no que en cualquier otra zona. 

Causas de hiperfluorescencia 

El aUI1 1C!nto de la fluorescencia puede dd:x:rsc a la potenciación 
de la visualilación de una cantidad nonnal de flu oresccína en el 
fondo de ojo. o a un aumento absoluto en el contenido de fluo­
resccína de los tej idos. 

l. Un defecto d e transmisión (en ventana) se debe a atro­
fia focal (Fig. 13.27a) o :Iuse nc ia del EPR. co n e l con~ i ­

guientc descubrimiento de la fluorescencia coro idea de base 
nOl'ln:.1 (Fig. 13.27b). Se camcteriza por hiperfluorescencia 
precoz que :!lI menta en intensidad y luego se desvanece sin 
c:unbiar de w.m:lño o forma. 

2. Acumulación del contras te en un espacio anatómico debi­
da :1 in terrupc ión de la harrera hematorreti niarw ex tern3 
( uni one~ fuertes del EPR). 
(l. EII el e~'Pacio mbrerillia//o (Fig. 13.2Rh), eomo en [a re ti ­

nopat !a Serosa ce nt ral (Fig. 13.2Sa) , se caracteriza por 
h i pcrfluorc~ccncia precm: (Fig. 13.2Sc) que aumen ta en 
tamaño e intensidad (Fig. 13.28d-t). 

". Eu el e.flJocio por debajo del E PR (Fig. [3 .29b). como el! 

el de~prcnd i rnien\o de l epitelio pigmenwrio (DEP) (Fig. 
13.29a). se e:ITaetcriza por hipcrtluorcsccncia precoz (Fig. 
' 3.29c) que aumcnta cn intensidad pero no en tamaño 
(Fig. ' 3.29d). 

3. L.a extravasación de contras te puede deberse a: 
a. L.1 1·OSC /I(¡,rizaci6" coroidea al/ormaJ. corno ncova..'-Cub ­

n zaeión coroidea (NVC) (Fig. 13.30a). se caracteriza por 
hipcrfluorcscenci .. con un patrón de llenado en encaje pre­
coz (Fig . 13 .30b) (Iue :lUme nta de tamaño e intensidad 
(Fig. 13.3Oc y d). 

b, I..a illterrllpci6" de la barrera IWlII(ltorretiniana imema. 
corno en el edema macular c istoide, se caraeteri¿a por 
hipcrfluoresccncia que empieza en la fase artcriovenosa. 
que :Jumenta de tamaño e in tensidad. dando lugar al 
('aractcríslico ¡:l.1 trón «en pétalo de 11m» que se obscf\':¡ en 
la fase tardía ( ver Fig. 13.13d). 

c. La 1'(llicll!(/riYlcióll anorllla! de!(/ reri//(/ o de [(/ papila. 
COIll O e n la retino patía diabé ti ca prolife raliva (Fig. 
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Fig. 13.28 
Hiperlluorescencia debida a almacenamiento del colorante en el espacio subretiniano en una retinopatía serosa central (ver texto). 
(Cortcsla delWilmer Eye Illsdtute.) 

lJ .J I a y b). se caracteriza por hipertl uorescencia precoz 
dcbida a llenado rápido de los nuevos vasos seguida de 
intcnsa hiperfl uo rescencia debi da a extravasación (Fig . 
!3.Jlcy d). 

Fig. 13 .29 
Hipe rlluorescencia debido a 
almacenamiento del colorante 
en el espacio bajo el epite lio 
pigmentar io en un DEP 
(ver texto). (Cortesía del Wilmer 
Eye Imtitute.) 

4. La t inción de los tejidos w mo rcsultado de la rctcnción pro­
longada de fluoresccína (p. cj .. drusas) se puede ver en la fase 
tardía de la angiografía después de que cl colofallle ha aban­
donado las circulaciones coroidea y retin iana . 
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Fig.13.30 
Hiperfluorescencia debida 
a extravasación de la. 
neovascularilación coroidea 
(ver texto). (CQrtesQ delWdmtr 
Ere Instiru~.J 

Fig.13.31 
Hiperfluorescencia debida 
a extravasación de neovasos 
papilares en una retinopatla 
diabética proliferativa 
(ver texto). (Corces la del Wllmer 

E)'1! Insticuce .) 



Causas de hipofluorescencia 

La reducción o au sencia de fluorescencia puede deberse a: (a) 
bloqueo (enmascaramiento) de una cantidad normal de fluores­
ecína en un tejido (Fig. 13.32) o (b) defectos de l/el/culo de un tej i­
do con el consiguiente descenso del contenido en nuoresceína. 

Pigmento Material Sang re 
anormal 

Exudado o 
Xantófilo • ~ -
Hiperplasia • del EPR • • • 

Fig.1l.32 
Causas de bloqueo de la fluorescencia (ver texto). 

l. El bloqueo de la fluorescencia retiniana puede estar 
cau~ado por lesiones anteriores a la retina. Esto puede afectar 
a los va~o~ ~uperfie i a l es grandes. capi lares o ambos, depen­
diendo de la local izm.:ión de la lesión de la siguieme forma: 
a. Opacidades I'ítreas y lesiolles prerrelinianas como san­

gre (Fig. 13.33a), que bloquean toda la fluoresce ncia (Fig. 
13.33b). 

Trastornos maculares adquiridos 

b. Lesiolle~' retinianas profundas como hemorragias intra­
rretinianas y ex udados duros que bloquean só lo la t1uo­
resce ncia capilar, respetando la de los vasos re tin ianos 
más grandes. 

2. El bloqueo de la fluorescencia coroidea de base está 
causado por todos los trastornos que bloq uean la fluorescen­
ci a retiniana además de los siguientes que bloquean sólo la 
t1uorescencia coroidea: 
a. Lesiolle.\· sllbreljnjml(f.~ o por debajo del EPR como san­

gre (Fig. 13.34). 
b. AUII/ellto de !tI dellsidad del EPR como en la hipertrofia 

congéni ta del EPR (Fig. 13.35). 
c. Lesiones coroideas como los nevus. 

3. Defectos de llenado como consecuencia de: 
a. Oclusión v(ucular que evila la llegada del eolorallle ¡¡ los 

teji dos. La oclusión puede afectar a la circulación coroi­
dea o a las arterias, venas y capi lares retinianos (no perfu­
sión capilar) (I'el" Fig. 14.13). 

b. Pérdida del lecho vascular que se puede producir en la 
degeneración mi ópica grave o en la coroideremia (Fa Fig. 
15.(0). 

Protocolo en etapas para informar angiogrofíos 

Una angiografía con tluoresceína debe ser interpretada de forma 
sistemática para opti mi zar la exactitud diagnóstica de la mane· 
ra siguiente: 

1. Comentar la fotografía aneritra. 
2. Indicar la fase de la angiografía. 

Fig.1J.33 
Hipofluorescencia debida 
a bloqueo de tOda la 
fluorescencia por una hemorragia 
prerretiniana 
(ver texto) . (Cortesia delWHmer 
Eye Institute.) 

Fig.13,34 
H ipofluorescencia debida a 
bloqueo de la fluorescencia 
coroidea de base por 
hemorragias subretiniana y bajo 
el epitelio pigmentario retiniano 
(ver texto). (Cortes"" delWilrner 
Eye In.titute.) 
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3. Indicar cualquicr hiper o hiponuore~cencia y cualqui er rc tra­
so en el ll enado. 

4. Indicar los ~ign()s caracterí~ticos corno el humo de tahaco o 
el pa1rón de ll enado en encaje (I>('/" después). 

5. Indicar cua lq uier cmnbio e n [a zo na o [a inte nsidad de [a 
fluorescencia. 

NH: Es importante tener en cuenta [a historia del pacien-
te y los hallazgos oftalmoscópkos antes de dibujar las con­
clusiones del angiograma. 

Angiografia con indocianina verde --
Principios generales 

Aunque la AGF es un método excelente de lTIOS1r<l r la ci rculación 
rC1ini ana con1ra el fondo oscuro uniforme del EPR, no resulta útil 
para delimi1llr la circulación coroideu. Pare! con1rario, la angio­
gmfía con indocia nin:l verde (leV) es especialmen1e interesante 
para el eS1 udi o de la circulación coroidea y también es una explo­
ración úti l en la AGF en el estud io de la enfermedad macular. 

l . Fijación de la lev. Tras entrar en la circulación. aproxi­
Ill[ldarnente el 98% de las moléculas de [CV sc unen a pro­
teína" "éricus (principalmente ulbúmina). lo que reduce su 
paso u 1m\'6 de lu" fe nestraciones de los coriocapilarc". que 
son impermeublcs para la albúmina. 

2. 1..<1 nuorescencia de la ICV es sólo 1fl5 de la tluol"CS(.-eína. I....a 
exci111dón máxi ma e ... a 805 nm y la emisión ocurre u 835 nm. 
que es1á cerca del es¡X:CIrO infmrrojo. L"lluz infrarroja ¡I!>sorbi­
da y emi1ida por el colorante penetm fáci hncnteen los pigmen­
tos oculares nonllalcs como melanina y pigmento xanlóli lo. así 
como loS exudados o las cap;:l~ delgadas de sangresubretiniana. 
Los filt ros cmplead~ M>n la barrer.l infrarroja y la excitación. 

Técnica fotográfica 

l . El polvo de leV se mezcla con un di so lvente acuoso para 
obtener 40 mg en 2 mI. 

Fig.1l.l5 
Hipofluorescencia debida a 
bloqueo de la fluorescencia 
coroidea de base por hipertrofia 
congénita del epitelio 
pigmentario retiniano y exudados 
duros (ver texto). {Corte5ia del 

Wilrnet" E)'" In.UtLlte.) 

2. El pllc ientc está sentado delante de la cnmara con un br:lzo 
extendido. 

3. Se toma una fotografía «uneritr:l». 
4 Se inyectan ent re 25 y 40 mg de colonmle por vía endovenosa. 
5. Se tomun fotografías seriadas rápidas inicialmente y luego 

nuc\'u~ fotogmfí¡ll> aproximadamente a los 3. 10 Y 30 minutos. 
6. Lm, fases t urdí¡l ~ proporcionan la máxima información. ya 

que el colontnte pcmlancce en el tejido neovuscular dcspué:. 
de abandonar lal> circul:lciones reti niana y coroidea. 

Si e" necesario. la ¡mgiografía con lev se puede realizar de 
forma si multánea O secuencialmente con la AGE La vid{.'Oan· 
giogmfía con le v (VA-leV) suele emplearse como una prueba 
eomplemenlaria de la AGF en el diagnóstico y el tratamiento de 
la NVC ocu lta. Los dos sistemas angiográfi cos empleado:. para 
llevar a cabo la VA-ley son la cámara de fondo de ojo digital de 
¡¡ha resolución y el oftalmoscopio con láser. Eltra t:mlÍenlo con 
láser dirigido con [ey de la NVC ocu hu se bas;.¡ en la detección 
de pu ntos o plae:l~ focnles por la VA-Iev digiw l. El ofta l mo~­

copio con liber es mejor para detectar la red va~ular en la fase 
de tránsito muy precoz de la VA-ICV. 

Efectos adversos 

SOI1 meno:. frec uentes que con la AGE La ICV conti ene un 5% 
de yodo. por lo que no de~ administrarse a pacientes alérgicos 
almi ... mo. Su empleo también está contraind iC:ldo en el embara-
70. Lo" efl.'Ctos M.'Ctmdarios más frecuentes son 1:1 tindón de la~ 
heces. náuseas. vómitos. eSlOrnudos y pruri to . Las manifcsta­
done" mc no<; comunes son síncopc. erupciones cutáne:ls. fie­
bre. dolor lumbar )' nccrosi:. cutáne:1 local. 

Angiografía normal 

,. Fase precoz (2-60 segundos) (Fig. 13.3&1) 
• Hipon uorescenci:l de 111 papi!:1 óplica asociada con mala 

perfu~ ión de la LOmt divisoria. 
• Ll cnudo promi nente de las arterias coroideas y llenado 

precoz de las venas coroide¡ls. 
• [_1S arterias retinianas son visibles pero no las venas. 

2. Fase media precoz (1 -3 minutos) (Fig. 13.36b) 
• Llenado de la zona divisoria. 



• Di stim.: ión dcll knado arteria l coroideo con llenado más 
destacado de las vcnas coro ideas. 

• Las venas y Ins anerins reti ni nnns son visibles. 
3. Fase media tardia (3- 15 minutos) (Fig. 13.3&) 

• Distinción dd llenado de los vasos coroideos. 
• Hiperil uorescenci n difusn como resu ltado de la difu~ión 

del w lorante desde la coriocapil ar. 
• Los vasos ret i n iano~ aún son visiblcs. 

4. Fase tardía (15-30 mi nulOs) (Fig. 13.36d) 
• Hipotluorescencia de la vascu larización eoroidea fren te a 

la hipcrn uoresl.:encia de fondo que resultn de In ti nóón del 
tej ido ext rncoroideo. 

• Falta de visibil idad de la vascu larización rc tiniana. 
• El contra~ t e puede man te nerse en e l tej ido lleovaseu lar 

después de haber abandonado l a~ eircul nciones coroidea y 
reti niana. 

Causas de fluorescencia anormal 
l. Hiperfluorescencia 

a. Defectu «ell vel/lal/a» (lel E PR . 
b. Pérdida de colorantc de las ci rcul m.: io nes reti ni ana o 

wroidea. o la cabeza del nervio ópti co. 
c. Vasos sal/guíneos allormales. 

2. Hipofluorescencia 
a. Bloqueo de lajluorescellcia por pigmento. sangre o ex u­

dal.: ióll . 

Trastornos maculares adquiridos 

Fig. 11.36 
Angiograma con indocianina verde 
normal (ver texto). 

/J. O/JstrtlCciÓIl de la circulaciólI . 
c. Pérdida de tejidu vascular. 
d. De.\prelldimiCllIO del EPR (hipertluorescente en la AGF). 

• Fotocoagulación 
con láser 

LASER es un acrónimo de Li¡;!a AmplijiclIIio/l hy Sl ill1u!mcd 
EmissiOIl ofRodi(llioll. La fOlOcoagulación rc tini ana con láscr 
e~ esencia lmente una fo rm a dest ructi va de tratamiento que 
depende dc la absorción de energía luminosa por los pigmentos 
oculares (melan ina. hemog lobi na y xant6fi lo) y su conversión 
en calor. Los 1áseres pu cden produci r un haz monocromático. 
colimado y coherente que puede liberar gran ca ntidad de ener­
gía en un área pequeña. El propósi to de la terapia con láser es 
produci r una quemadu ra terapéuti ca en un área preseleccionada 
de la retina a la vez que se causn unn lesi6n mínima al tej ido ci r­
cundan te. Las princi pales ind icnciones de la fotocoagulación 
con láser son las siguientes: 

• Enfermedades vasndares retin ianas. 
• Membranns neovasculares coroi deas. 
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• Roturas reti nianas de al to riesgo y degeneraciones retinianas 
perifé ricas prcdisponentes. 

• Algunos tumores intraocu lares. 

Pigmentos oculares 

l. La m e lanina es el pigmento más importante y se encuentra 
en el EPR y la coroides. La luz absorbida por la melanina en 
el EPR es la principal fuente de energía en la fOlocoagulación 
retiniana. 

2. La hemoglobina absorbe mejor el láser de argón pero sólo 
es una fllente signi ficativa de calor cuando la mayor parte de 
la energía del láser se concentra en un vaso sanguíneo. 

l. El xantófilo es un pigmento amari llo de las capns retinianas 
in temas de 1:1 mácu l:l. Se conviene en una fucnte de calor 
só lo cuando se aplica fotocoagu l:lci6n con láse r de argón 
azul-verde cerca de la f6vea . 

Longitudes de onda 

Se dispone de una cantidad cada vez mayor de lo ngitudes de 
onda para elegir. cadn una de ellas con sus propias ventajas teó­
ricas y sus inconvenientes. La e lección de la longitud de ondn 
ópti ma depende del espec tro de absorción de l tejido di ana. 
Actualmente los principales láseres empleados paru la fotoco<.\ ­
gulación retini ana son: 

l. De argón. (Iue emite una luz coherente azul-verde de 488 a 
515 nm. El haz consta de un 70% de luz azu l y un 30% de luz 
verde, que se puede convcnir en verde puro con la incorpora­
ción de un fi ltro. Las longitudes de onda azul-verde son bien 
absorbid :l~ por los tres pigmentos. Si n embargo, la luz azul 
(488 nm) no es deseab le cuando se tra ta una enfermedad 
macu lar porque es absorbida por e l pigmemo XHl1Iófil o. 1.Al 
luz verde es bien absorbida por la melanina y la hemoglobi­
na. pero mucho menos por el pigmento xam6fi1 o '1_ por lo 
tan to, es preferible cllHndo es necesario un tratamiento cerca 
de la fóvca. 

2. De kriptón. que emite lu z amarilla aproxi madamcme a 
577 nm y se está populariullldo por su capacidad para coa­
gular di rectamente I H~ lesiones rojas. 

3_ De diodo, que emite luz infrarroja a 780-950 nm. 

Aspectos prácticos 

l. Sistemas de aplicación 
a. La aplicac ión med iante lámpr/m de hemlitfllm usando 

una lente de eontncto especial es el método más utilizado. 
h. La oftalmoscopia i"directa con una lente de condensa­

c ión se emplea para tratar la ret inopatía de la premalUri ­
dad y otms patologías. 

c. La fOlOcoagulación intraocular (endoláscr) medi ante 
sondas de fibra ópt iC:l se puede emplcóIf durante la vitrec· 
tomía vía pars plana. 

2. Impacto 
a. El fomo;io del pu1/tO es de 50 -500 ¡.lIn . El tamaño del 

punto para cl tr:llamiento maculnr focal es más pequeño 
(50-200 jJm) q ue el necesario para la rotocOllgu l¡¡ción 

panretiniana (300-500 }.1m). Las dife rentes lentes de con­
tacto tienen efectos variables sobre cltamaño del punto. 
Por ejemplo. mientras que la lente de Goldmann no altem 
de forma importante el tamaño del punto. Otros s istemas 
de lentes de contacto y panfundosc.opios pueden agrandar 
el tamaño del punto en un 35-50%. 

h. Las caracterlsticas de poumcia son 0-3 W (O a 3.000 mW). 
Los fondos de ojo muy pigmentados precisan menos cner­
gfa que lo s fondos de ojo hipopigmentados para obtener 
impactos equivalentes. 

c. El tiempo de exposición varfll habitualmente entre 0.01 y 
5 segundos, nunquc la fot ocollgulación con láser de diodo 
(tcrmoterapia) de determ inudos tumores intraoculares 
necesita tiempos de exposición mucho más prolongados. 

NR: Cuando el tamarlo de la mancha es reducido. la poten· 
cia se mantiene constante pero se extiende sobre una zona 
mas pequeña Por 10 tanto. el nivel de energía por unidad de 
superficie aumenta. Por ello, cuando se cambia a un tamaño 
de mancha más pequeño hay que disminuir la potencia. 

Complicaciones 

1_ La lesión de la fóvea se puede producir como resultado de 
los siguientes mecanismos: 
(l. Impacto directo . que suele ocurri r cuando se trata la peri ­

feria reti niana temporal con el espejo eculltorial. 

NB: La constante referencia a la f6vea es esencial para 
evitar complicaciones graves. 

h. El edema puede ~uccder después de lIIllI fotoco.aguladón 
extcns¡¡ (pan rcti niana) . A f0l1unadamentc sude resolverse 
de forma espontánea después de al gunas semanas. 

c. El pliegue también se asocia con la fot oco:lgulación pan­
ret iniana pero sus efectos sobre la agudezll visual son per­
manentes. 

d, La cicatrizaci6n «ell derrame» puede aparecer al c3bo de 
mcses del tmtamiento inicial cerca de la fóvea. En este 
cuadro la c icalriz de l láser aumen la gmdualmente de 
tnmano has tn invadir la fóvea . 

2. L3 hemorragia coroidea puede suceder c uando Ull 

impacto pequeño (es decir, de 50 jJm) pcro de energía eleva­
da rompe la membrana de Bruch. Esto pUl ... de dar lugar a la 
fo rmación de NVC (Fig. l 3.37c) y la consigu iente proli fe ra­
ción jibrovascular re tiniana secundaria (Fig . 13.37a. b y c). 

l_ La contracción d e l tejido fibroso es una complicación 
potencialmente gr.lVe que se puede producir s i la fOlOcoo gu­
lación se aplica demasiado cerca. !-Iay que tener un cuidado 
especial cuando se tmta una neovaseulari zación asociada con 
grande~ áreas de tej ido fi broso. porque la cnergía generad:! 
puede inducir contracción y el consiguiente desprendimien­
to de re tina traecional . 



4. Lo~ efectos sobre la función visual después de una foto­
cO::lgulación con láser exten1>a 1>on ceguer:1 nocturna. al tera­
ción de la percel>ción de lo .. colore1> y de la luz brillante. y 
conSlricci6n de los campos visu:llc ... 

5. Otras complicaciones. que son mras, son qllemadllm~ del 
iris. dermme coroideo y helllormgia vítrea. 

• Degeneración macular 
asociada a la edad 

Introducción 

Definición 

La degener:lción mac ul ar a~ociada a la edad (DMAE) c~ una 
cnfcrmedlld de la 70na macular, C11 general aparente clíni ca­
mente de~pués de los 50 ailo~ dc L'(Íad y que tiene caraclcrí~tica!> 
prceoce~ y tardías: 

l. PrecCKes 
• Manchas amari llas disercws en la mácu la (drusas). 
• Hiperpigmentac ión del EPR . 
• Á rca~ claramente del i t1titada ~ de despigmc ntaci6n del 

EPR. 

2. Tardías 

Trastornos maculares adquiridos 

FIg. 1J.17 
N eovascularización coroidea 
y proliferación fibrosa 
secundar ia después de una 
fotocoagulac i6n inadecuada 
con láser de arg6n (ver texto). 
(Cortesla del Wi lmer Eye Innltute.) 

• Atrofia geográfi ca del EPR con vasos coroideos subY:lcen­
tes visibles. 

• DEi> con ° si n desprendimiento sensorial. 
• Neovascularización ~ ubretiniana o del espac io bajo e l 

EPR. 
• Tej ido Cie:llricial fib roglin l, hemorragia y exud:ldos. 

Prevalencio 

L:l DM AEes la principal causa de pérdida visual irreven.ible en 
el mundo occidemal en pcn;ona.' de más de 50 anos de edad . La 
prcv" lencia de pérd ida \' i~ual gr:lve aumen\:l con la edad . En 
EE.UU. al menos el 10% de 1:11> pcr,onas entre los 65 y lo~ 75 
aiio1> de edad han perdido algo de vi~ iólI central como rc~u ltado 
de DM AE. Entre los m:lyore~ de 75 años. el 30% c~t .á afectado 
en alguna proporció n. La DMAE terminal (ceguer:l legnl) se 
encuentra aproxim adamente en el 1,7% de todas las per~Ol1n ~ 

eon edades superiores 11 lo~ 50 ailos y aprox imadnmel1te e l1 el 
18% de las que ticnen m!Ís de 85 ailo~ de edad . Lo~ dos tipos 
principales de DM AE ,on: 

1. La DMAE atrófica (seca. no exudativa). con diferencia la 
m:b frecuente. es una enferllled:ld lentamente progre~ iva 

e:lractcrizada por dm~as y atrofi a g(:ográiica del EPR. 
2. L:t DMAE exudativa (húmeda. neovascul ar). aunque 

mucho menos frecuentc ¡x-ro dcv; t ~ tadora. :.c c:lnlctcrinl por 
NVC y posible cicatrización ~ubretiniana . 
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Factores de riesgo 

La DM AE es mucho más prevalcnte entre los :.ujetos de raza 
hlanca. Hay fac tori!s genéticos y ambicntales(IUe parecen modi ­
fica r el riesgo de pérd ida visua l. aunquc la importancia relativa 
de cada uno de el los no está clara. El consumo de tabaco es el 
ún ico factor de riesgo Illod ificab le. 

Drusas 

Histopatología 

La pérdida de visión central en la DMAEes el resuhlldode cam­
bios que ocurrcn en rcspue~ ta al depós ito de material anormal 
en la membranll de Bru ch. Este materi al anormal deriva del 
EPR. Y se cree que su acumulación es el resul tado del fracaso en 
la el iminllción de los re~iduos depositados en esta región , Las 
drusas constan de depósitos discretos de este material anOnllal 
entre 1:1 porción imema de la mcmbrana de Bruch y la membra­
mi b •• s:.l del EPR (Fig. 13.38). El material anormal también se 
puede acumu lar de forma difusa a lo largo de la membrana de 
Bruch. El engrosamiento de la pm1e interna de la membrana de 
Bruch está compuesto por una producción exccsiva de material 
si mi lar a la membrana basal por e l EPR . Se ha clabOr:ldo la 
hipótesis de que el contenido lipídico de las dnl sas puede ser un 
determi nante de la conduet:l posterior. 

Fig. 1l .38 
localización de las drusas y cambios en la membrana de Bruch. 

Signos 

Las drusas aparecen como excreccncias amarillentas ~ ilU ad:. ~ 

por debajo del EPR . distribui das asimétrica me nte e n ambos 
polos posteriores. Las dnlsns pueden vari aren númcro, tamaño. 
forma. grado de elevación y exlen:.iÓn de los cambios asociado~ 
del EPR . En algunos pac¡ente~ las drusas pueden estar coniina­
das en la región de la fóvell. micntras que en otros los dcp<bilos 
rodean la fóvea ]X!fO la respetan. Las drusas r:lrJ. lllentc !>on visi­
bies de forma d ín!c:. antes de los 45 años de edad: no son infre­
cuentes entre los 45 y los 60 año!> de edad y son casi universales 
después. Con la l.-dad aV<IIll:.da au mentan en I:.maño y número . 

l . Las d r usas duras !>Un peclueííos pumos redondos. discretos 
y blanco-amllri ll o~ asoc iado~ con disfunción focal dd EPR 
que en la mayorín de los pucientes son inocuos (Fi g. 13.39). 

Fig.13.19 
Drusas duras. 

2. Las drusas blandas son m(is grandes y tienen bordes mal 
definidos (Fig. 13.40). Con el tiempo pueden crecer lenta­
mente y unirse par:! formar un desprendimiento .. drusoide .. 
en el EPR (Fig. 13.4 1 a) que se demuestra mejor con AG F 
(Fig. 13.4 lb). La aparición de drusas maculares blandas co;..­
lescenles es un precursor frecuente de DM AE atrófica y cxu­
dati va. En algunos casos las drusas pueden experimentar una 
calcificación d i~ tró fica sec undaria y adquieren un aspecto 
brillantc (Fig. 13.42). 

Fig. tVIO 
Drusas blandas. 

Angiogrofio con fluoresceino 

Los hall azgos en la AGF dcpenden del estad io del EPR ~ U prll ­

yacente y del grado de linción de las drusas. 

._ La hiperfluorescencia está causada por un dcfc(· to en ven· 
tana debido a atrofia del EPR suprayacentc y lind ón tardía. 
Se ha propuesto la hipótes is de que las drusas hipcrnuorc~­

centes son hidrófilas (bajo conten ido en lípidos) y predispo­
nen al desarro ll o posterior de NVC. 



Fig. ll.42 
Drusas calcificadas. 

2. LlIs dru~¡¡s hipofluorescentes t'on hidrófohas (allo CQnlC­

nido en lípidos) y, si son grandes y confluentes. predisponen 
al desarrollo posterior de desprendimiento del EPR . Una fa~e 
de llenado de la coroide~ prolongada puede indicar engrosa· 
miento difuso dc la mcmbrana de Bruch. 

Oiagnóstico diferencial 

l . La~ drusas dominantes fam iliares (distrofia en panal 
de abejas de Doyne) son un t rJ~ tomo poco frec uente en el 
que aparecen drusas dunmte la segunda o tercera décadas de 
1<1 vida (w,,.Capítu lo 15). 

2. Los exudados duros de lu retinopat!a di abética puede n 
confu ndirse. en una exploración de rut ina. con drusas. Sin 
embargo. al contrario que jas dru~a'\. se cn\:ucntran en el inte­
rior de la retina. están situada!'> en anillos o agrupaciones. y se 
asocian con cambios va,cularc' como microane.u rismas y 
hemorragias (l'er Capítulo 14). 

3. La glomerulonefritis membranoproliferativa de tipo 
2 es una enfe rmedad rara carJcteri"l4lda por hematuria. pro­
tt!Ínul; a e insuficiencia rcm, J. Lo~ pacienles afectados mani­
fie stan lesioncs si milares a l a ~ drusas, amarillas difusas. 
~i métricas y b i l aterale ~ en el po lo posterior. 

Trastornos maculares adquiridos 

Fil, 13.41 
Desprendimiento del epitelio 
pigmentario drusoide (ver texto). 
(CorteSra delWilmer Eye tl"lStitute.) 

4. Otras causas de pliegues ret inianos incluyen los trastornos 
hereditari os como el fondo de ojoj7al'imacu/aw s. la enfer­
medad de Stargardt . los pliegues reti nianos beni gnos. 13 dis­
trofi a macular de Carolina del Nonc y el síndromedeA lport 
( 1'('( Capítulo 15). En todos estos casos las lesiones del 
fondo de ojo se producen a una edad mucho más precoz que 
las drusas. 

Drusas y degeneración macular 
asociada a la edad 

Aunquc muchos pacicntes con dr1l sas conservan ulla visión nor­
rn:t! durante loda la vida. un nú mero significat ivo de pacientes 
anciunos present<l DMAE (Fi g. 13.43). El papel exacto de las 
dmMLs en la patogenia de la DM AE todavía no cstá claro. aun· 
que parecc probable que su composic ión q uímica pueda ser 
iml>onante. Los signos a~oc iado~ con un riesgo aumentlldo de 
pérdida visual posterior incluye n drusas blandas grandes y/o 
eonn uenles. ehiperpigmentación focal en el EPR. especialmen· 
te si el otro ojo ya ha desarroltudo DMAE. 

Tratamiento profiláctico 

l. La fotocoagulación con láser de argón de baja ener­
gía reduce e l número y la exten.¡ión de las drusas y puede 
induci r también una mejoría modesta de la función visual. 
Aun<lue los efectos sccu nd:lrio~ son poco frecuentes. ex i:.te 
la sugerencia de que este Uatamiento puede predisponer :l 
NVC. Por lo tanto. e l tr:ll:un iento profiláct ico no está reco­
mendado actualmente. 

2. La suplementación con antioxidantes (v itam il1lL C . 
vitamina E y bctacaroteno) y cinc protege los ojos con dru~as 

de alto riesgo de presentar DMA E. 

Degeneración macular asociada 
a la edad atrófica 

La DM AE llt rófica e~ t fi c:lu$..1da por una atrofia lentamente pro­
gresiva de los fotorreceprores. el EPR y la coriocllpi lar (Fig . 
13.44b Y d). aunque en al gunos cu~os puede segu ir al colapso de 
un desprendi miento de l EPR (w'r después). 
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Drusas Desprendlmiemo del EPR V sensorial Desprerld,mlemo hemorragico 

...... _ .. _~. 

At rófica 

No e~udativa 

Fig.1l.41 
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CicatriZ disclforme fibrosa 

Exudativa 

Relación entre drusas y degeneraci6n macular asodada a la edad (ver texto). 

l. Lo ... presentación es con una afec tación de la vbión gradual 
durante varios meses o años. Suelen estar afcctados ambos 
ojos. aunque generalmente de form¡t asi métrica. 

2. Signos (en orden cronológico) 
• 1·lipcl"pigmentaci6n o mrofi:t roeu l del EPR en a~oc i aci6n 

con df\l~as maculares (Fig. 13.45). 
• Dc:.arrollo de áreas circulares bien circunscrita:. de atrofia 

del EPR a ... ociada~ a pérd ida variable de la coriocapilar 
(Fig. 13.46). 

• Aumento de l a ~ á rea~ atróficas. dentro de la !> cuales los 
va~o~ coroidcos miís grn ndes pu eden volverse visibles y 
desaparecen l a~ drusas preex btentcs (atrofi a geográfica) 
(Fig. 13.47). La ¡¡gudeza vi~ual está gravemente alterada si 
está afectada la fóvea. 

3. La AGF lIlue:.lra hi pcrnuoresceneia debido a enma~cara ­

miento de la n uorescenc ia coroidea de ba~e ( I·e,. Fig. 
13.44c). que puede ser má~ ex tcn~a que la aparente clín ica­
mente. ~ i la eoriocapil ar e~tá todavía intacta. 

4. No se d i ~pone de tratamiento, aunque la provisi6n de ayu­
d;ls para visión de cerca (Fig. 13.48) puede se r útil en 
muchos pacientes. 

Desprendimiento del epitelio 
pigmentario retiniano 

Se cree que e l DEP está causado por la reducción de la con­
ductividad hidráulica de la membran a de Bruch eng roslIda. lo 
que impide el movim ie nt o de lfqu ido desde e l EPI{ hacia la 
coroide". 

Diagnóstico 

l. Ln presentación es con lI1etarnorfopsill uni l:lteral y afecta­
ción de la visi6rl cent rnl. 



Trastornos maculares adquiridos 

Fig.11.44 
-_?,O-. ",,",,",_ ;¡"""""",,,,""''''j Degeneración macular asociada 
., --''?I!~ a la edad atrófica (ver texto), 

Fig, 11.45 
Cambios difusos en e l EPR y drusas en una degeneración 
macular asociada a la edad atrófica precoz, 

2. Signos 
• Elevación en fo rma de cúpula y d aramente circunscrita en 

el pol o posteri or de tamano vari able (Fig. 13 .49a). 
• El líquido por debajo del EPR puede &cr transparente o turbio. 

1. AGF 
• La fase venosa muestra una zonll bien del imitada de hipcr~ 

fluorescencia debida a almacenamiento de! colorante bajo 
el desprendimiento (Fig. 13.49b). 

• La fa se ¡urdía muestra un aumento de la hi pcrfluores<.:encia 
pero sin cambios en e! tamano (Fig. 13.49c). 

(Cones(a del Wllmer Eye Institu te,) 

Fig.11.46 
Atrofia focal del EPR y drusas en una degeneraci6n macular 
asociada a la edad atr6fica. 

4. La lev mueSlra un área ovalada hipot1uorescente con un 
anillo tenue hipcrt1 uorcscente (Fig, [3,50a y b). 

NO: La fotocoagu laci6n con láser no debe realizarse para 
el desprendimiento del epitelio pigmentario (DEP), 

Curso 
La evolución es vari able y puede seguir uno de estos pat rones: 
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Fig.1J.48 
Paciente probando una ayuda a la visión de cerca. 

Flg. 1l.49 
(il) Desprendimiento del epitelio pigmentario: (b y e) 
an¡iagrafia con nuoresceina (ver texto). (Conesia de S. M,lew.kl.) 



l . Re solución esponcáne a sin residuos. especialmenle en 
pacientes jóvenes. 

2. La atrofia geográfica pucdc dc~arro llarse después de la 
resolución espontánea en una minoría de pacientes. 

J. El desprendimiento de la retina sensorial puede ocu­
rrir como resultado de un fr¡¡Cll~O de la barrera hematorrctj ­
ni ana externa, que permite el paso de líquido al es pacio 
subreti niano. La adhesión enlre el EPR y la retina sensorial 
es relativamente débil. por lo que el líquido subrctiniano se 
extiende más ampliamente y está menos bien defi nido que en 
un DEPpuro. 

4. Puede producirse NVC oculta. aunque puede haber exiSlido 
previamente. no deh_-ctada. desde el principio (~'l'r después). 

S. Fonnación de un d esgarro d e l EPR ( ¡'er después). 

Desgarro del epitelio 
pigmentario retiniano 

Se puede producir un desgarro del EPR en la unión del EPR 
prendido y desprendido si la te nsión tangencial es suficiente 
para romper el tejido desprendido. Los desgarros se pueden pro­
ducir espontáneamente o después de la fotocoagulaci6n con 
láser de una NVC en ojos con DEP. 

l. l..,¡¡ presentación es con empeoramiento brusco de la vi~i6n 
central. 

2. Signos. Dehi scencia del EPR en forma de media luna en el 
CJ( lremo de un desprendimiento seroso previo con un colgajo 
re traído y plegado (Fig. 13.5 l u). 

J. La AGF muestra hipoflu orcscencia sobre el colgajo debido 
al EPR plegado sobre sí y engrosado. con hipcrfluorcscencia 
adyacente debida a la coriocapilar expuesta (Fig. 13.51 b Y e). 

4. El pronóstico de los desgarros por debajo de la f6vea es 
malo. Lo s desprendimientos del EPR que evolucionan a des· 
garros tienen un pronóstico especialmente malo y un riesgo 
particular de presentar pérdida visual en el otro ojo. Una 
minarfa de los ojos mantienen una buena agudeza visual a 

Trastornos maculares adquiridos 

Fil. 13.50 
Angiografla con 
indocianina verde de 
un desprendimiento 
del epitelio 
pigmentario (ver 
texto). (Cortesl~ 

de s. Mi~ski.) 

pesar de los desgarros del EPR. sobre todo si la f6 vea está 
respetada. 

Degeneración macular asociada 
a la edad exudativa 

Patogenia 

La DMAE exudativa está causada por NVC formada a panir de 
la coriocapilar que crece a través de defectos en la membrana de 
Bruch. La NVC puede permanecer confi nada al espacio por 
debajo del EPR (tipo 1) o se puede extender posteriormente al 
es p<lcio :>ubretiniano (tipo 2). La NVC pUl-de preceder o seguir 
ni DEP. aunq ue es probable que e~tos dos sucesos no estén 
directamente relacionados. 

Signos clínicos 

l. La presentación es con metamorfopsia y borrosidad de la 
visión central debida a extravasaci6n de líquido de la NVC. En 
este estadio el lratamienlO con láser de argón puede ser eficaz. 

2. Signos. Mucbas membranas no pueden identificarse me· 
diante oftalmoscopia. 
• Ocasionalmente. la NVC en el espacio bajo el EPR (tipo 1) 

se puede detectar clínicamente como unu lesión. gris-verde 
o rosada-amarilla, ligeramente sobreclevada (Fig . 13.52). 

• Ocasionalmente. la NVC subretiniana (tipo 2) fo rma un 
halo subn:tiniano o una placa pigmentuda. 

• Los signos más frecuentes están causados por la extravasa­
ción de la NVC que da lugar a elevación retiniana serosa. 
hemorragia y exudados duros subrelinianos (Fig. 13. 53). 

Angiografía con (ruorescefna 

L1 AGF desempeña un papel muy importante en la detección y 
la localización precisa de la NVC en relación con el centro de la 
zona avascular foveal (ZAF) . 
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Fig.1J.52 
Neovastulariutión eoroidea de tipo 1 por debajo de la f6vea. 

Fig.1l .51 
(il) Desgarro del epitelio pigmentario: (b y e) angiografla 
ton f1uoreseefna (re( texto). (Con esb de S. Milewski.) 

Fig. 13.53 
Exudados duros y hemorragia asociados ton neovastulariuti6n 
toroidea. 



1. La NVC clásica es una membrana bien definidn qu e se 
llena con colorante s iguiendo un patrón "en encaje» duran­
te la fase muy precoz del tránsito del colorante (Fig. 13 .54a) , 
muesu a fluo rescencia intensa durante la máx.ima ci rcul a­
ción del colorante (Fig. 13.54b). Y se pie rde en el espacio 
~ubre li n iano y al red(,'(]or de la NVC en 1-2 minutos. Elleji ­
do fib roso en la N VC se tiñe con co lor:mle y da lugar a 
hiperfluorescencia tard ía (Fig . 13-54c). La NVC clásica se 
c lasi fic a según su re lació n con el ce nt ro de la ZAr de la 
siguiente forma : 

Fig. 11.S4 
Angiografía ton fluoresteína de una neovastularizatión 
coroidea clásica (ver textO). (Cortesla de S. Mllewskl.) 

Trastornos maculares adquiridos 

o. ExtrafOl'cal. en la que la NVC está a más de 2oo)1m del 
centro de la ZA F. 

b. SubfOl'cal. en la que el centro de 13 ZAr está afcetado por 
extensión desde un3 zona eXlrafoveal o por haberse orig i­
nado directamente bajo el cenl ro de la fóvea. Aprox ima­
damente el 70% de la NVC se extiende bajo la fóvea en 
1 ano. El pronóstico visual es muy malo. 

c. Yux tafoveal. en la que la NVC está a menos de 200 )1111 
del centro de la ZA F pero no lu afecta. 

2. La NVC oculta es una lI1embruna mal definida que tiene 
s ignos menos precisos en los cuadros precoces pero produce 
extnlvasación tardía. 

3. El DEP fibrovascular es una combinación de NVC y DEP. 
La fluorescencia de la NVC es más bri ll:tntc (punto caliente) 
que el desprendimiento (Fig. 13 .55:I-c). En otros casos. la 
NVC puede quedar oscurecida por sangre (~'Cr Fi g. 13.57b) o 
líquido turbio. 

Angiogrofío con indocianina verde 

La ICV puede st'r superior a la AGF eOlwt'ncional en detemti· 
nadas ci rcunstancias . 1_'1s longi tudes de onda más lllrgas. cerca 
de l infrarrojo, pueden penetrar el EPR y la coroides. y se absor­
ben menos por parte de la hemoglobina. Estas propiedades per­
miten una mayor transmisión de la tluorescencia de la ICV que 
de la flu oresceína y son especia lmcntc valiosas en los s iguien. 
tes casos: 

• NVC oculta O mal defi nida. 
• Distinguir la porc ión serosa de la va.scu la rizada en un DE I' 

fibrovascular (Fig. 13.56). 
• NVC asociadn con la superposic ión de hemorragia. pigmento 
° exud:lc ión. Por ejemplo. la Figura 13 .57a mueSlra una 
hemorragia lempoml a la papila y un:\ cicat riz macular atrófi ­
ca . La AG F (Fig. 13.57b) muest ra hipo fluore sce ncia <Itle 
corresponde a la hemorragia, pero no extravasación foca l 
sugestivn de NVC . Sin embargo, la lCV muestra un ((pLlnlO 

caliente» debido a NVC por debajo de la hemorragia supero­
temporal a la papila (Fig. 13 .57c). 

• NVC recurrente adyaceme a una ciC:ll riZ amigua de fOlocoa­
gulac.ión. 

Curso 

La evolución de una NVC no Iralada ~ ue l e se r inexorable y el 
pronóstico es muy ma lo. Puede prese ntar las complicac iones 
siguientes : 

1. DEP he morrágico como consecuencia de la rot ura de 
vasos sanguíneos dentro de la NVC. Inicialmente la Slmgre 
está confi nada en el espacio bajo el EPR y aparece corno una 
sohree levac ión osc ura (Fig . 13. 58) . La hemorra gia puede 
abrirse paso hasta el espacio subreTi nia no y adopta un lfmite 
más difuso y un col or rojo más Tenue que puede rodellr o 
estar adyacente ni DEP (Fig. 13.59). 

2. Raramcnte puede aparecer hemorragia vítrea cuando la 
sangre bajo un desprendimi ento hemorrágico de la re t ina 
sensorial penetra hacia la envidad vít rea (Fig. 13.60). 
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Fil. 13.55 
Angiografía con flu oresceina de un desprendimiento flbrovasc ular del epite lio pigmentarlo. la hiperfluorescencia focal superotemporal a 
la f6vea corresponde a una neovascu~rizac i6n coroidea yuxtafoveal: una zona mas grande de hiperfluorescencia lateral a la f6vea 
correspoode a un desprendimiento del epitelio pigmemario. (CorteSilI de S. M~~.l 

3. La cicatrizació n subretiniana (disciforme) ~igue a un 
episodio helllorrágico en el que existc una organizllción gra­
dual de la sangre y el posterior cl'\.""Cimiento interior de nuevos 

vasos a part ir de la coroide~ (Fi g. 13.6 1) . A veces una cicalril. 
fi brosa d i .~cifomle en la fóvca causa una pérdida pennanentc 
de visión ccntr:.1 (Fig. 13.62). 

Fig.1J.56 
Angiografla con lev de un desprendimiento 
flbrovascular del epitelio pigmentariO que 
muestra hipofluorescencia del 
desprendimiento asociada con una ZOlla focal 
de hiperfluorescencia (<<punto caliente») que 
corresponde a una neovascularizacl6n 
coroidea. (Conella de S. M,Iewsld ,) 



Fia, 13.58 
Desprendimiento hemorrágico del epitelio pigmentario en una 
degeneración macular asociada a la edad exudativa. 

Trastornos maculares adquiridos 

FIg, 13,57 
(a) Hemorragia y atrofia en la degeneraci6n macular asociada a 
la edad: (b) la angiografl<"! con fluorescc ina muestra 
hipofluorescencia que corresponde a la hemorragia: (e) la 
angiografia con lev muestra un «punto caliente» asociado con 
ncovascularizaci6n coroidea superotemporal a la papila. 
(Co rteS l3 de S. Milewski.) 

Fia, 13.59 
Desprendimiento hemorrágico del epitelio pigmentar io con 
una hemorragia subretiniana adyacente en una degeneraci6n 
macular asociada a la edad cxudativa. 
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• 

Fig. 13.60 
Hemorragia vítrea en una degeneración macular asociada a la 
edad exudatíva. (Cortesla delWilmer Ere lru titute.) 

Fíg. 1l .61 
Cicatrización sub retiniana rodeada por una hemorragia en una 
degeneración macular asociada a la edad exudativa. 

4. Puede producirse e xudación m asiva . intra y subrctini ana. 
en algu nos ojos con cicatrices disciformcs como resultado de 
la ex. travasación crónica a parti r dc la NVC (Fig. 13.63). Si es 
grave, cl líqu ido subrcti niano puede difundir más allá de la 
mácul a dc forma que no sólo sc picrde la visión central si no 
también la peri férica (Fig. 13 .64). 

Fig. 13.62 
Cicatriz disciforme fibrosa en una degeneración macular 
asociada a la edad exudativa. 

Fíg.13.63 
Exudación subretlniana masiva en una degeneración macular 
asociada a la edad exudativa. 

Fig.13.64 
Desprendimiento de retina exudativo en una degeneración 
macular asociada a la edad exudatlva. 



Fotocoagulación con láser de argón 

El tra tam iento de lu NVC reduce el riesgo de pé rdid::¡ v is ua l 

grave en caws sclcccionudos. El objetivo es destru ir la NVC. a 
la vez que evitar la les ión de la foveola . Es más prob::¡blc que la 
lesión se::¡ trata ble si se de tecta precozmcntc. por lo que en los 
pacientes de riesgo es esencial la ident ifi cac ión rápida con el 

empleo diario de la reji lla de Amsler. 

l . Ind ica ciones. NVC ex trafovea l {) yuxlafoveal con bordes 
bien definidos (es deci r. membrana~ cl:bicas) (Fig. 13.65) . 

2. Contraind ica cio nes 
a. NVC mal definida. porque la membrana está ocult:. o por­

que está oscurecida por sangre y/o desprendimiento del 
EPR seroso . En estos casos. el tntlamiento. si se intenta . 
suele ser incomple to ya que la extensión de la NVC no se 

puede determi nar de form a exacta . 
b. La mala agudeza visual (de 6/36 o menos) suele ser una 

con trai ndicaci ón porque es probable que la NVC seu 
subfoveal. De hecho. só lo ::¡ Ircdedor del 10% de los ojos 
pueden t ratarse adecuadame nte en la primera prese n­

tación . 
l . T é cnica 

a. Se determina la agudeza visua l de cerca y de lejos. 
b. Se documenta e l área de cscotoma o dc d is to rsión visual 

en una rej illll de Amsler. 
c . Hay que d isponer de un::¡ AGF de buena ca lidad. no más 

de 72 honts antes (I'er Fig. 13 .65). 
d . Se proyec tan esquemas sclecdotllldos de la AGF en una 

pantalla de fOl"ll1::l que la NVC pucdu locali7..arse con pn,:· 

Trastornos macula res adquirido s 

cisión en relación con los puntos de referencia retini ::¡nos 

vis ibles. 
e. Se trata el perímetro de la lesión con impactos solapados 

de 200 ~m (0.2-0.5 segundos) y después se cubre toda la 
zo na con impac lOs de alta ene rgfa . El tmtamie nto debe 
extenderse más allá de los márgenes de la membrana y 
producir una quemadura intensa b lanca confluente. 

f. Se obtiene un a fotog rafía de l fondo de ojo tras el trata­

miento para docu mentar su extensión. 
4. El seguimiento dcbe ser meticu loso. de forma que se detec· 

te precozmente la existencia de NVC persistente o recurremc. 
a. E l segui mie nlO in icia l se lleva a cabo des pués de 1-2 

semanas con una AGF para garamiwr la adecuación del 

tratamiento (Fig. 13.66). 
b. El retr,n amicnto está indicado si existe una persistencia o 

recurrencia rea les de la NVC II más de 200 11m del centro 

de la fóvea. 
c . Pueden aparecer recidivas varios años después de un tra­

tamiento inicial efectivo. por lo que es importante que e l 
paciente sig:l aUlocontrolando su evo luc ión con el empleo 
regular de la rej il la de Ams1cr. S i se detecta cualquier dis ­
torsión o escotoma recicntes. hay (Iue realizar una explo­

ración inmediata . 
5_ Los res u ltados suelen ser decepcionantes por los s i gu i e nte~ 

motivos: 
• Empleando la AGF como gu ía. só lo una pequeñ:l p ropor­

ción de los ojos son candidatos al tratamiento . 
• Incluso después del tratamiento de los ojos cand ida to:.. la 

tasa de recurrencia es super ior a l 50% - la mayoría de l a~ 
lesiones recurrentes están b:0o la fóve::¡-. 

Fil. 13.65 
(a) Degeneración macular asociada 
a la edad exudulva; (b y c) la 
angiografia con fl uoresceina rnuestn 
una neovascularlzación coroidea 
yuxtafoveal clásica. 
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Terapia fotodiná mica 
1. Principios_ Se inyecta vcrtcporfi na, un fOlOsensibil izador 

o co mpues to de luz act ivada, por vía endoveno~a . Se ac­
ti va focalmenle media nte ilumin ación con luz proceden­
te de una fuente láser de di odo con un a lo ngi tud de onda 
(689 nm) que corresponde a un máximo de absorción del 
co mpuesto. La princi pa l ventaja de la terapi a fo tod inámi ca 
cs la capacidad para tratar selecti vamente el tejido, atribui· 
ble a la localizac ión preferente del fotosensibilizador res­
pt:cto a la NVC y a la irnldiación confinada al tej ido diana, 
La NVC es irradiada co n valores lum ínicos mucho más 
bajos que los nece~arios para la destrucción térmica de la 
lasertcnlpia con argón, lo que favorece el tnltamiento de la 
NVC subfoveal. 

2. Indicaciones 
(1, Las indicaciones defi"üla.~ son la NVC subfovea llyuxtafo­

veal, predominantemente clásica, no superior a 5.4(Xl I-lm 
en ojos con una agude7.a visual de 6/(j{) o mejor. 

b, Las indicac iones po.\'ihle.f son lesiones superiorcs a 5.400 
].1111 de NVC yuxtapapilarcon extensión suhfoveal y NVC 
de otras causas. 

l . Las contraindicaciones ~on una NVC clásica inferior al 
50% y una NVC ocu lta pUTa. aunque esto puede cambiar en 
estud ios futuros. 

4. Tecnica 
• Infusión endovenosa de vertcpor/ina (6 rng/kg de peso cor­

pora l) durante I ü minUlos . 
• Ci nco minutos después se apli ca láser de diodo a la NVC 

durame 83 segundos. 

- -
Fig.13.66 
(a) El mismo ojo 2 semanas después 
de la fotocoagulaci6n con láser; 
(b.d) la angiografía con fluoresceina 
muestra un tratamiento efectivo 
(la tinci6n leve alrededor del margen 
de la zona traUda es normal). 

1 

• Se aplica retra tamiento a las zonas de extravasación per­
sistente o nueV<l <l intervalos de 3 meses y hasta la obliter;¡­
ción de toda la NVC. 

5. Los resultados en b NVC predominantemcnte clásica son 
prometedores, con estabilidad o mcjoría de la agudeza visual 
en el 60% de los casos a los 24 meses, 

Terapias experimentales 

1. Cirugia 
a. La cirugíu mhmucultlr supone la ext irpación quirúrgica 

de sangre submacular. la NVC o ambas, La~ ind icaciones 
cxactas y los benefi cios de este tipo de cirug ía son desco­
l1(}C idos actualmente . Los resu ltados preliminares sugie­
ren una elevada tasa de recidiva, y el procedimiento com­
porta un riesgo importan1e de co mp licaciones que dan 
lu gar a pérd ida visual y req uieren nuevas intervenciones 
quinírgica~ posteriores. 

h. La Irtms!ocaciólI macular pretende move r q uirúrgica­
mente la fóvea lejos de b NVC. El proced imi ento supo­
ne rea li zar un pliegue coriocscleral. vitrectom ía e in fu ­
sión subrctini ana de sue ro sa lino equi librado para 
inducir un desprend imiento de rel ina temporal. Se ll eva 
a cabo e l inte rcam bio líquido-aire seg uido de la posi­
c ión ergui da postoperatoria. Si está ind icado. la NVC se 
puede fotocoagu lar s in el riesgo de les ió n de la fóvca. El 
éx ito depende de la transposición efecti va de la fóvea 
lejos del complejo alt erado de la NV C y de l grado de 
fun c ión preopera toria de la fóvea . L<ls ind icac iones de 



esta modalidad de trat<trn ie nt o todavía e~ tán evol ucio­
n<tndo. 

c. El desplawmielllo " eumático de la hemorragia .~ ubllla­

CilIar supone la inyección de gas dent ro de la cavidad 
vítrea con el fin de desplazar la sangre de la fóvea . Es te 
proced imiento I>e puede rea lizar !ambién con un agente 
librinolítico denominado activador del plasmin6geno tisu­
lar (tPA). 

2. La termoterapia transpupilar con láser de diodo (8 1 O nm) 
se puede cmplear para la NYC predomi l1amemcntc m:ulta. 
Se ha especul ado (Iue esto afecw a la vascul ari zlIción 
coroidea más profunda. a la vez que respeta la ret ina sen­
soria l. Actua lmente no exi sten datos q ue apoyen esta hi­
pótesis. 

macular 
a la edad 

La formación de I1 n agujero macu lar asociado a la edad (idiopá­
tieo) afecta tfpicamcntc 11 mujercs ancianas y está cau sado por 
una tntcción vitreorretiniana tangencial progresiva en la fóve a. 
La presentación es con afectación grave de la visión ccntr.\I. (lile 
~uc1c percibirse cuando el otro ojo está cermdo. En otros casos 
un 'Igujero macular se hace aparente pri mero cuando la visión 
en el otro ojo queda afect¡¡dadebido a lu formación de un uguje­
ro u otra patologra. A veces el diagnósti co se hace por casuali ­
dad. El riesgo de afecl<teión del otro ojo 3 los 5 años es aproxi­
madamente del 15%. 

Clasificación en estadios (H g. 13.67) 

l . En el estadio l a ( inminente) el agujero macular rams veces 
se ve cl ínica mente y suele detectarse por primera vez en un 
paciellle con un agujero macular de espeso r completo 
(AMEC) en el ojo opuesto. Secanleteri l a por un punto foveo ­
lar amarillo (Fig. 13.68). que corresponde a un quiste dentro 

-. .. ~ . 

Trastornos m a culares adquiridos 

Fig.11.68 
Agujero m~cular en estadio h . 

de la f6vea 'lile se puede confi rmaren la tomografía de cohe­
rencia óptica (OCT) (Fer Fig. 13.72). 

2. En el estadio lb (oculto) el agujero macular se dcbe al des­
plazamiento eemrífugo de la ret ina foveo tar)' el pigmento 
xantólilo. Se cnracteriza por un anillo amarillo con una intcr­
fase que hace de puente del córtcx v!t reo . Estos hallazgos 
pueden asociarse con una di sminuc ión leve recien te dc la 
agudeza visua l o metamorfopsia. Aprox imadamen te el 50% 
de Jos agujeros en estad io l se resuelven después de 13 sepa­
ración vitrcofovcolarcsponlánca. 

l. El estadio 2 (AMEC precoz) se cardcteri za. por un defecto 
ret iniano excéntrico. ovalado. en fo rma de med i;1 luna o 
herradura, de menos de 400 ,.un de diámet ro con o s in uml 
opacidad prefove¡tl suprayaccnte (scucloopérculo) (vt'r Fig. 
13.73). Los opérculos verdaderos son raros y el seudoopér­
culo se fo rma por la contracción del vítreo wrtical prcfovco­
lar. La progresión del estadio I a l estadio 2 tarda entre 1 
semana y varios meses. 

. -- ~ . . - - .~ .,; \...., .. - - -+ -+ 
, •• ~ r §1 111: 111~'~ 

Fóvea normal Estadio loa. Agujero inminente Estadio , -b. Agujero oculto 

.. ../ .. ~ +- 2u.=.m",S:: <- "7 ~ ... 
Estadio 4. Agujero Estadio 3. Agujero Estadio 2. Agujero "'" 

Fil. 13.67 
Estadios del ~guJero macul~r asociado a la edad (ver texto). 
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4. El estadio 1 (AMEC establecido) se caracteriza por un 
defecto retiniano redondo de más de 400 11m de diámetro con 
una cara del ví treo posterior adosada. con o sin un st:udo­
opén;u[o suprayaeente (ver Fig. [3.74). 

5. El estadio 4 se caracteri za por aumento de l defecto redon­
do. que ahora est¡í nxlcado por un rodete de líquido subreti ­
niano (ver Fig. 13.75) Y muestra pequenos depósi tos llmari ­
[lentos en la base del aáter (Fig. 13.69). El vítreo posterior 
está comp letame nte desprendido. lo que a menudo se evi­
dencia por [a presencia de un anil lo de Weiss (ver Fig. 12.20). 
La agudeza visual está disminuida principalmente debido a 
la ausencia de fotorrecepto res dentro del defecto central, con 
el resul tado de un escotoma ce ntralllbsoluto . Además. el 
manguito ci rcundante de líqu ido subretiniano y la clevllción 
re tinillna secundaria causan un escotoma relat ivo alrededor 
del escotoma central ahso [uto . La ag udeza vi sual tiende a 
deteriorarse progres ivamente. estabi lizándose en 0. 1 o me­
nos cuando el agujero alcanza su máximo diámetro. A[gunos 
pacientes pueden conseguir una mejor agudeza visual emp[e­
ando la fijació n excéntrica. 

NB: Un agujero macular de espesor comp[eco (AMEC) 
raras veces puede resolverse espontáneamente y mejorar [a 
agudeza visual. 

Fig.1J.69 
Agujero macular de espesor completo. 

Pruebas diagnósticos 

l. La prueba de Watzke-Allen se realiza proyectando un 
haz estrecho de lámpara de hendidura sobre e l centro del 
agujero tanto vertical como horizontalmente con una lente de 
90 o 78 D. Un paciente con un agujero macular refiere que el 
haz está roto o adelgazado. 

2. La prueba del haz de láser apuntado sc realiza proyec­
tando un punto de 50 [lm de un haz de láser upuntado (p. cj .. 
He-Ne) en cl centro del agujero. Un paciente con un agujero 
macular refiere que e[ punto ha desaparecido. 

l. La AGF muestra un área correspondiente de hiperfluores­
ce ncia (Fig . 13 .70a) que resul ta del descubri miento de lu 
fluorescencia coroidea de hase causado por un efecto venta­
na en e l pig mcnto xuntófilo a causa de un desplazamiento 
centrífugo (Fig . 13.70b). 

Fig.11.70 
Angiografía con f1 uoresceína de agujero macular de espesor 
compteto (ver texto). (Cortesla de l Wilmer Ere tn<titute.) 

4. La tomografia de coherencia óptica (OC]') proporcio· 
na secciones de alta resolución de la retina y permite [a 
determinación del espesor retiniuno. Es útil en el diagnóstico 
y [a clasi ficación e n estadios de [os agujeros maculares. 
Incl uso puede medir e [ volumen de un agujero de espesor 
completo. La Figura [3 .71 muestra una fóvea normal, la 
Figura [3.72 muestra un agujero en estadio la (quiste dentro 
de [u fóvca) , [a Figura 13.73 muestra un agujero en estadio 2 
con un seudoopércu[o suprayacente, la Figura 13.74 muestra 
un agujero e n estadio 3 de espesor co mpleto. y la Figura 



Flg.13.71 
Tomografía de coherencía óptíca (OCT) de una fóvea normal. 
(Cort"sra de R. Spaide.) 

Fíg.13.72 
Tomografía de coherencía óptica (OCT) de un agujero macular 
en estadio 1". (CorteSra de R. Spaide) 

- , .. ... ,: . . ~" ... ..-.. 
Flg.l3.71 
Tomografia de coherencia óptica (OCT) de un agujero macular 
en estadio 2. (Cortesla de R. Spalde.) 

13.75 muestra un agujero en eSladio 4 con un manguito ci r­
cundante de líquido subretiniano. 

Trastornos maculares adquiridos 

Fig.13.74 
Tomografia de coherencia óptica (OCT) de un agujero macular 
en estadio 3. (Cortesla deV.Tanner.) 

Fig.1J.7S 
Tomografia de coherencia óptica (OCT) de un agujero macular 
en estadio i . (Conesra deV.Tanner.) 

Tratamiento quirúrgico 

l. Las indicaciones ~on pacientes hasta el estadio 3, asociados 
con un a agudeza visual peor que 611 8 (0. 3) Y una duraci ón 
inferior a l año. 

2. Técnica 
a. La vitrectomia convencional con siste en la extirpación 

de l vítreo eorli cal. membrana limitante interna e inter­
cambio líqu ido-gas. seguida de una ]Xlstura estricta boca 
abajo tras la intervención. Se ha dicho que el cierre del 
agujero es el resultado del movimiento centrípeto de los 
fotorreceplorcs paracentraJes previamente desplazados y 
no simplemente la reaproximaclón de los bordes retinia· 
nos del EPR. 

b. La «vitrectomía química» es un método nuevo y menos 
complicado para el lratamiento de los agujeros macu lares 
en estadio 3. Se inyecta una enzima (pl asmina) dentro del 
vítreo para desprender químicamente el vítreo de la retina. 
sin manipular la hialoides posterior. El vítreo se lava ade· 
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más con una cánula de infusión y el rortc vítreo, y des­
pués se rellena el 70-80% de la cavidad vít rea con C ,F8 al 
16%. En el posto peratorio el paciente se co loca boca 
abajo. 

3. Resultados . Después de una cirugía e fectiva sc consigue 
una mejoría visua l aproximada mente en e l 80% de los 
casos. con una agudeza visual final de 6/ 12 (0.5) o mejor en 
el 65 % de los ojos. La Figura !3.76a muestra un AMEC, y la 
Figura IJ .76b el aspecw postoperatori o después de una ciru­
gía ron éxito. 

4. Las complicaciones son las asociadas con la vitreetomía, 
como desprendimiento retiniano y aceleración de la catara ta. 
Puede haber defectos visuales permanentes, a menudo infra­
temporales . 

Diagnóstico diferencial 

l. Otros agujeros maculares 
a. La miopía alta . si se asoc ia con estafi loma posterior. 

puede asociarse con la formació n de un agujero macu lar 
que puede dar lugar a desprendimiento retiniano. Ellíqui­
do subret iniano está confinado al polo posterior y rara­
mente se extiende al ecuador. 

h. Un traumatismo ocular coll1uso puede causar un agujero 
macul ar como resultado de tracción vítrea o conmoción 
reti niana en las que existe dis rupción de los fotorreceplO­
res y la consiguiente formación del agujero. 

2. Seudoagujeros maculares 
a. Dentro deflbrosi.\' premaclIlar (Fig. IJ .77). 
b. Agujero faminar como consecuencia de edema macular 

cistoide grave de larga evoluc ión. 
c. UnfJIIllto hlallco elllafóvea es un cuadro asi ntomático 

poco frec uen1e. Los puntos blancos pueden d istribuirse 
de forma difu sa o en forma de anillo a lo largo del borde 
de la foveola. Este últ imo patrón tiene un aspecto si milar 
a un agujero mac ular verdadero con un ma nguito de 
líqu ido. 

Fig_1J.76 

Fig.13.17 
Seudoagujero macular dentro de una fibrosis premacular. 

• Retinopatía serosa central 

La retín opatía serosa cenlral (coriorret inopatía serosa central 
[eSC]) es una enfermedad típicamente esporádica y autol imita­
da de hombres adultos jóvenes o de mediana edad con una per­
sonalidad de tipo A. Se <:ara<:teriza por un desprendimiento gene­
ralmente unilateral y local izado de la retina se nsorial en la 
mácula. (;Un o sin DEP asociado. Noestá claro si la patología pri­
mari a afecta a la hiperpe rmeabilidad del EPR o a la vasculariza­
ci6n coroidca. Los factorcs descritos lIue inducen o agravan la 
CSC son el estrés emocional. la hipertensión arterial. el lupus eri­
tematoso sistémico y la admini slración de corticoides sistémicos. 

Signos clínicos 

l. La presentación es con visión borrosa unilateral. asocia­
da con un escotoma re lativo posi ti vo. mi cropsia ylo me-

(a) Agujero macular de espesor completo: (b) después del cierre con éxito. (Corte.ia de S, Milewski.) 



tamorfopl> ia. A vcce.; el tr .. ~torno es eXlrafo veal yasinto­
mático. 

2. La agudeza visual :.uele c.;tar modcmdarnente dismi nuida 
(619 .. 6112) (0,7 a 0 .5) y a menudo es corregible a 6/6 con 
una lente 1>Ol>itiva débil. 1..:. elevación de la reti na sensorial da 
lugar a una hipcnnctropía adqu irid:. COIl disparidad emre la 
rcfrJ.cciÓn subjctivn y objctiva del ojo. 

J. Fondo de ojo 
• Un desprendimiento redondeado u oval de la ret ina sen~o­

rial está presente en el 1>010 posterior (Fig. 13.78). 

Trastornos maculares adquiridos 

• El líquido :.ubrel ininno puede ser cl aro o turbio y pueden 
ex i ~t il' Ix.'<l u eiío~ prccil)itados en la superlicie posterior del 
desprendimiento '-Cnsorial. 

• En oca~ ionc~ se puede detectar un foco anormal en el EPR. 
a trav6 del cual el 1fquido l>e ha ex travasado desde la 
coriocapilar al interior del e~pa('io l>ubretiniano. 

• En :.Igunol> ca:'Ol> se puede observar un pequeño DEP den· 
tro del de~prendimicnlo sero~o . 

4. La AGF mue:.tra alguno de lo:. siguientcs signos: 
a. El a~ peclO ell /tumo de tabaco evol uciona de la form:. 

~ i guiente : 

• La elap:l precoz mue~tfll un pequeño punto hiperfiuo­
rc~cente debido a 1 .. extfllvasaei ón de colorante a Iravés 
del EPR (Fig. IJ. 79b) . Puede haber más de una ex Im­
va~ación . 

• Du rante la fa~e veno~a tardía la tluorescefna pasa al espa­
do ~ u bretiniano y asciende vert.icalmente (eomo el humo 
de un cigani llo) (Fig. 13.7ge) desde el punto de cxtrJva­
saci6n hasta el borde superior del desprendimiento. 

• Despué~ el colorante se difunde lateralme nte. adqu i­
riendo una configuración en «seta» o en «paragua .. » 
(Fig. 13.79d). ha!>ta que toda el área del desprend imien­
to se llena. 

b. El l\.>,peeto ell mallclw de lillla es menos frecuente ye\'o­
luciona de la ~igu ic nle fonna : 
• L..'l fase precoz mueslra un pequeno punto hiperfluorcs­

ecnle(Fig. 13.80b). 
• El punt o :mment:. gradualmente de fo rma centrífuga 

(Fig. IJ .8Oc Y d) hasta que tooo el desprendi miento está 
lI': II:1do eon eOll tr-.1!>tc. 

Fig.13 .79 
(a) Re tinopatía serosa central; 
(b-d) angiografia con flu orescefna 
que muestra un aspecto en humo de 
cigarrillo (ver texto). (Cortes l~ 

de S. Mllcwskl.) 
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Curso 

l . Curso breve. Habi tualmente la absorción espontánea del 
líquido subret in iano tiene lugar en 1-6 meses con vuel ta a 
una agudeza visual nonnal o casi nonna!. 

2. Curso prolongado . En algunos pacientes la CSC tarda más 
de 6 meses, pero se resuelve espontáneamente en 12 meses . 
Incluso si la agudeza visual vuelve a la normalidad, puede per­
sistir algún grado de afectación visual subjetiva como microp­
sia. pero mramente causa una discapacidad significativa. 

3. Curso c rónico . En una mi noría de casos la enfennedad dura 
más de 12 meses y se caracteri za por cambios progresivos en 
el EPR asociados con una afectación permanente de la agu­
deza visual y la aparición ocasional de NVC. La AGF mues­
tra hipern uorescencia granu lar con una o más extravasacio­
nes. Esto puede ser una consecuencia de ataques recurrentes 
múlt iples o desprendimiento prolongado, aunque una mino­
ría de pacientes no tienen hi stori a previa o típica de CSC. y 
en algunos los cambios son bilaterales. 

Tratamiento 

La fotocoagulación con láser de argón en cllugarde la fuga o el 
desprendimiento del EPR consigue una resolución más rápida y 
di sminuye la tasa de recurrencia. pero no infl uye en el resultado 
visual fi nal. Es recomendable esperar 4 meses antes de conside­
rar el tratamiento del pri mer ataque, y I mes para la enfermedad 
recurrente. El tratami ento está contraindi cado si el lugar de la 
pérdida está cerca o dentro de la ZAF. 

l. Técnica. Se aplican dos o tres impactos de intensidad baja­
moderada en el lugar de la extravasación (200 IJm de tamano. 

Fig. 13.80 
(a) Retinopatía serosa central; 
(b-d) angiografía con fluoresceína 
que muestra un aspecto en mancha 
de tinta. (Corrosla de s. Milew.ki.) 

exposición de 0,2 segundos) para producir un color gris leve 
del EPR. 

2. Se precisa un seguimient o de cerca ya que el 2-5% de los 
ojos tratados desarro llan posteriormente NVC. 

Diagnóstico diferencial 
del desprendimiento macular sensorial 

l. Las anomalías congénit as de la papila óptica, habitual­
mente fosetas papilares (ver Fig. 13. 111) y ocasionalmente 
papi la inclinada, pueden asoci arse con desprend im iento 
macular seroso. Si no se examina cu idadosamente el ner .... io, 
el diagnóstico puede pasar desapercibido. 

2. Tumo res coroideos con una predi lección por cI polo pos­
terior. como el hcmangioma coroidco circunscrito y cI carci­
noma metastásico. 

3. La m a cu lopat ía idiopática aguda unilateral es una 
enfermedad rara y aulolimitada que típicamente causa pérdi­
da visual unj lat.eral brusca en una pcrsonajovcn . 

4. Neovascula riza ción coroidea. especialmente si es idio· 
pática. 

S. La enfermedad de Harada durante el estadio de despren­
di mi entos mu ltifocales de la retina sensorial puede simular 
una CSC mu ltifocal. 

Edema macular cistoide 

El edema macular cisloide (EMC) es el resultado de la acumu lación 
de líquido en las capas plexifonne ex terna y nuclear interna de la 



re tina centmdn alrededor de la foveola. y la fonnación dc cambios 
simil:lrl:S a quistcs rellenos de líquido. A corto plazo. el EMC suele 
ser inocuo: sin emb'lrgo. los casos de larga evolución suelen cursar 
con coale&cencia de los microquistes Uenos de líquido. lo que oca­
siona grandes espacios quísticos y la fonnac iÓll posterior de un ori­
ficio Imninar en la fóvea con una lesión im."Versiblede la visión cen­
tml (Fig. 13 .8 1). El EMC es un lruslomo frec uente e inespecffico 
que puede suceder con cualquier tipo de edema macular. 

Edema macular cistoide 

Agujero laminar 

Fi¡ .1l.81 
formación de un agujero laminar causada por edema macular 
clstoide. 

Signos clinicos 

l . La prese ntación varía según la causa. La agudeza visual 
puede estar ya afectada por la enfermedad previa como la 
oclusión de una rama venosa reli niana. En otros casos s in 
enfenm~dad previa. como después de la cirugía de la catara­
ta. e l paciente presenta afectación de la visión central asocia­
da con un escotoma central posi tivo. 

2. Signos 
• La biomicroscopia con lámpara de hendidura muestra pér­

dida de la depresión de la fóvea. engrosamiento de la retina 
y múlliples áreas quísticas en la retina sensorial (Fig. 13.82). 

• En los casos precoces. los cambios quísticos pueden ser 
difíciles de discernir. y e l principal hallazgo es un punto 
amarillo en la foveo la. 

l.AGF 
• La fase arteriovenosa muestra hiperftuorescencia parafo­

vealleve debida a extravasación precoz (Fig. 13.83b). 
• La fase venosa tardía muestra aumento de la hiperfluores· 

cencia y coalescencia de las extrav:tsaciones focales (Fig. 
13.83c). 

• La fase tardía muestra un patrón de hiperfluorcscencin en 
«pétalos de flo~ (Fig. 13.83d). causado por acumulación 
del colorante en espacios microquísticos en la capa plexi­
forme externa de la retina. con su al ineación radial de las 
fibras alrededor del centro de la foveola (cap:t de Hen le). 

Trastornos maculares adquiridos 

Fif· 11.81 
Aspecto del edema macular clstoide con la blomicroscopla con 
lámpara de hendidura. 

Causas y tratamiento 

l. Enfermedad vascular retiniana (ver Capítulo 14) . 
a. Las causas son rctinopatía diabética. oclus ión de la vena 

reti niana. telangiectusia retiniana idiopática. macroaneu­
risma de la arteria retiniana y retinopatía por radiación. 

b. Ellralam;e"'o mediante fotocoagulación con láser puede 
ser apropiado en casos seleccionados. 

2. Enfermedad Inflamatoria intraocular (verCapCtulo 10). 
a. Las causas son uveitis intermedia. retinocoroidopatía en 

perdigonada. coroiditis multi foeal con panuveítis, laxo­
pl asmosis. retini tis por citomegalov irus. enfermedad de 
Beh~et y escleritis. 

b. Eltratamiellto pretende controlar el proceso infl amatorio 
con corticoides o agentes inmunosupresores. Los inhibi ­
dores de la anhidrasa carbónica pueden resultar benefi cio­
sos en el EMC asociado con uvcítis intermedia. 

l. Tras la cirugia de la catarata. El EMC es raro después de 
una cirugía sin complicaciones y suele resolverse de form a 
espontánea. 
a. Losfactores de rie~'go de EMC importante desde el punto 

de vista visual son la implantación de una lente intraocu· 
lar (tIO) en la cámara anterior. implantación de una lente 
secundaria. complicaciones operatorias como rotura cap· 
sular posterior. pérdida de vítreo e incarceración del vítreo 
en el lugar de la incisión. diabetes y una historia de EMe 
en el otro ojo. La máxima incidencin tiene lugar al cabo de 
6-1 0 semanas tras la cirugía. aunque el intervalo puede ser 
mucho más largo. 

h. Eltra/amiellto supone la correcciÓn de la causa subyacente. 
si es posible. Por ejemplo. la incarcemción vítrea en el seg­
mento anterior puede ser corregible mediante vitrec tomía 
anterior o disrupción con láser YAG de las adherencias ví­
treas. Como último recurso puede ser necesiU;o extirpar una 
LlO situada en la cámam anterior. Si no existe una causa que 
se pueda corregir. e l tratamiento es difícil. aunque muchos 
casos se resuelven espontáneamente en 6 meses. Ellrata­
miento del EMC pen;istente incluye las sigu¡ente.~ medidas: 
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• Inhibidores de la anhidrasa carbóni ca sistémicos. 
• Cort ico ides, admini strados tópi camente o mcdiante 

inyección periocul ar posterior, combinados con f{¡ nna­
cos antiintl amato rios no es!eroideos (AI NE) t6pi cos 
como ketorolaco al 0,5% adm inistrado cada 6 horas 
pueden ser útiles incluso en un EMC de larga evolución 
y clín icam ente importante . Desgraciadamente, en 
muchos casos el EMC reaparcce cuando se interrumpe 
el tratamiento, de forma que puede ser necesario tomar 
medi caci6n a largo plazo. 

• La vitrectomía vfa par~ plana puede ser úti l en el EMC 
refractario al tratamiento médico incl uso en ojos sin un 
trastorno vftreo aparente. 

4, Después de otros procedimientos quirúrgicos 
a. Las causas son capsulotom ía con láser YAG, crioterapia 

retin iana periférica y fotocoagu lación con l{¡ser. El riesgo 
de EMe se reduce si la capsulotom ía se retrasa durante 
6 meses o más después de la cirugía de la catarata. Rara­
mente se puede producir EMe después de procedimientos 
esclerales, queratoplastia penetrante y cirugía filtrante del 
glaucoma. 

b. El tratamiellto no res ul ta sati sfactorio aunque el EMC 
suele ser leve y aUlOlimitado. 

5. Inducido por farmacos 
a. Las causas son adrcnalina a12% t6pica, especialmente en 

el ojo afáquico. latanoprost tópico y ácido niCO\Ínico sis­
témiw. 

b. El tratamiellto con~ i s t e en interrumpir la medicación . 
6. Distrofias retinianas (verCapÍlu lo 15). 

a. Las causas son retini tis pigmentaria, at rofi a gyl"tlle y 
EMe heredado de forma dominante. 

Fig.13.83 
(a) Edema macular dstoide; 
(b-d) angiografía con f1uoresceína 
que mueStra extravasación 
(ver texto). (Cortesía de S. Mílew.kí.) 

h. El tratamiento con inh ibidores de la anhidrasa carbónica 
sistémicos puede resultar beneficioso en el EMe asociado 
con retinitis pigmentaria. 

7. El síndrome de tracción vitreorretiniana se caracteriza 
JXlr separación vítrea periféri ca parcial con adhesi6n poste­
rior persistente a la mácula. Esto da lugar a vectores de trac­
ción anteropostcrior y tangencial. El EMe crónico debido a 
tracci6n anteroposterior es frecuente y puede responder bien 
a la vitrectomía. 

8. Las membranas epirretinianas maculares pueden cau­
sar en ocasiones EMC por alteración de los capilares perifo­
veales. La resección quirúrgica de la membrana puede resul­
tar benefi ciosa en casos seleccionados. 

• Maculopatía miópica 

La miopía alta se asocia con elongación excesiva y progresiva del 
globo seguida de cambios degenerativos que afectan a la escleró­
tica, coroides, membrana de Bruch, EPR y retina sensorial. Los 
cambios en el fondo de ojo suelen producirse cuando la miopía es 
de 6 D o más y la longitud del eje axial es de 25 mm o más. 

Cambios generales 

• La papila 6ptica suele estar incl inada y puedc estar rodeada de 
atrofia coriorretiniana (Fig. 13.84) . 

• El fondo de ojo tiene un aspecto pálido en mosaico debido a 
atenuaci6n del EPR. 



Fig.1l.84 
Papila óptica inclinada con atrofia coriorretiniana miópica. 

• Atrofia coriorre tiniana grave que afecta a[ polo posterior y se 
caracteri za por visibilidad de los vasos eoroideos mayores y 
en ocasiones [a esclerótica. 

• Atrofia coriorretiniana periférica (degeneración en adoqu ina­
dO)(I-·erFig. [2.73). 

Cambios maculares 

l. Atrofia geográfica del EPR y la coriocapi[ar (Fig. 13.85). 

Fig.11.85 
Atrofia geográfica del EPR y coriocapitar en la mácula y atrofia 
coriorretiniana parapapilar gr.tve en una miopía alta. 

2. Pueden producirse «grietas de [aca» en alrededor del 5% 
de [os ojos altamente miopes. Consisten en grandes roturas 
en la membrana de Brueh y se caracterizan por líneas finas. 
irregulares y amarillas. a menudo arborescentes y entrecru­
zadas (Fig. 13.86). 

Trastornos maculares adquiridos 

Fig.11.86 
Estrías de laca en una miopla alta . 

l . Maculopatía exudativa secundaria a NVC asociada con 
«grietas de laca» (Fig. 13.87). Sin embargo, el pronóstico de 
la visión central es mejor que en la DMAE exudativa porque 
la NVC en [os ojos muy miopes tiende a ser rel ativamente 
aulo[ imitada y no se asocia con cicatrización fibrovascular 
subretiniana. 

Fig.11.87 
Hemorragia subretiniana de neovascularizaci6n coroídea 
en una miopla alta. 

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

5. La mancha de Foerster-Fuchs es una lesión pigmcntada, 
circular y sobreelcvada que se puede producir después de [a 
abson.:ión de una hemorragia macular (Fig. 13.89). 

6. Un agujero macular. que no se parece a un agujero macular 
asociado a la edad. puede dar lugar a desprendimiento de retina. 
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Fig. 13.88 
Pequeña hemorragi~ «en moned~» en la fóvea no asociada con 
neovascularizaci6n coroidea en una miopla alta. 

Flg. 13.89 
Mancha de Foerster-Fuchs en una miopía alta. 

Asociaciones de la miopfa aha 

1_ Oculares 
• Desprendimiento de retina debido a una combinación de 

degeneración vítrea. degener¡¡ción reticular y roturas re ti­
nianas (agujeros maculares. agujeros peri fé ricos atróficos 
y desgarros) (rcrCapítulo 12). 

• Catarata (subcapsular posterior o esc lerosis nuclear de ini­
cio precoz). 

• Prevalencia aumentllda de glaucoma de ángulo abierto pri­
mario. glaucoma pigmentario y fa lta de respuc..'ila 11 los cor­
ticoides. 

• L-. retinopatía de la prematuridad puede asociarse con e l 
des¡¡rrollo posterior de miopía. 

2. Las asociaciones sistémicas incluyen los síndromes de 
Stickler. Marian. Eblers-Dnnlos y Pierre-Robin. 

• Membrana epirretiniana 
macular 

Lus membranas epi rretinianas macu lares (gliosis epirretilliana) 
que se forma n en la interfase vi treorreliniana están constituidas 
por proliferaciones de células gliales retinianas que han conse­
gu ido acceder a la superficie retiniana a u-avés de rotums en la 
membrana limitante interna. Estas roturas pueden crearse cuan· 
do el vítreo posterior se desprende de la mácula. El aspecto clí­
nico de las membranas cpirrctinianas depende de su densidad y 
cualquier distorsión asociada de la vascularización retiniana. Es 
conveniente dividir la enfemledad en: (a) maculopatía en celo­
fán y (b) pliegue maclllar. 

Causas 

l . Las membrunas idiopáticas afectan a personas ancianas que 
por lo demás están sallas y SOIl bilaterules aprox imadamente 
en el 10% de los casos. 

2. Secundarias 
Q. Los proa djmitmtos reti"ianos como cirugía, fotocoagu­

lación y crioterapia del desprendimiento pueden Cllusar o 
empcomr una gliosis epirrclÍn iuna macular previa. Si no 
se tmtan. estas membrunas suelen cuusar una reducción 
variab le uu nque permanente de lu visión . Sin cm burgo. 
muy ocasionalmente. unu membrana puede separarse 
espontáneamente de la retina. 

b. Otras causas son la enfermedad vascular retiniana. infla­
mación intraocular y truumatismo ocular. 

Macu/opatfa en celofón 

Está causada por una fina capa translúcida de células epirreti­
ni anas. Es frecuente y suele ser idiopática. 

l . La prese ntació n pucde ser con metamorfopsia leve. aun­
que es frecuente que el cuadro sea usintomático y se de~cu ­

bre por casualidad. 
2. La agudeza visual puede ser nonnal o ligeramente reduci­

da (6/9, 0.7). 
l. Fondo de ojo 

• Reflejo luminoso o un bril lo irregular en la mácu la (Fig. 
13.9Oa). 

• La propia membrana es tnlllslúcida y se detecta mejor 
empl eando luz «aneritra» . Sin embargo. a medida que 
aumenta de grosor y se contrae. se vuel ve más obvia y 
causa la formación de finas estrías sobre la superficie reti· 
ni ana y distorsión de los vasos sanguíneos. que se destacan 
en la AGF (Fig. 13 .90b). 

4. El tratamiento no e s necesario. 

Pliegue macular 

Está cuusado por engrosamiento y contracción de la membrana. 
Es menos frecuente que 1,1 rnaculopatía en ce lomn y puede ser 
primario o secundario. 



l. La presentación es con metamorfopsia y borrosidad de la 
visión central. 

2. La agudeza visual está reducida a 6/ 12 (0,5) o menos, 
dependiendo de la gravedad, 

3. Fondo de ojo 
• Arrugas retinianas y estrías blancas que pueden oscurecer 

la vascularización ret iniana subyacente que es marcada­
mente tortuosa (Fig. 13.9 1 a y b). 

• Los hallazgos asociados son seudoagujeros maculares 
dentro de la membrana (ver Fig. 13.77) Y ocasionalmente 
EMe crónico secundario. 

4. Las latencias de los poten ciales evocados visualmente de 
patrón inverso están prolongadas y su ampli tud reducida. 

S. El tratamiento mediante desca mación de la membrana 
desde la superficie retiniana suele mejorar o eliminar la dis­
torsión, y puede mejorar la agudeza visual. 

• Estrías angioides 

Las estrías angioides corresponden a dehiscencias parecidas a 
grietas en la capa e lástica de la membrana de Bruch debido a 

Fig.1l.91 
Pl iegue macular (ver texto), 

Trastornos maculares adquiridos 

Fig. 1l.90 
Maculopatía en celofán (ver texto). 
(Cortesía del W ilmer Ere Instítute.) 

una fragilidad anonnal de la lámina basal causada por un pn:x:e­
so degenerat ivo combinado con el depósito de calcio. Esto da 
lugar a cambios secundarios en el EPR y la coriocapilar. 

Signos clínicos 

l. Fondo de ojo 
• Lesiones lineales de color rojizo-marrón con bordes denta­

dos irregulares que se encuentran por detrás de los vasos 
sangufneos retinianos normales. Inicialmente pueden ser 
muy sutiles y fácilmente se pasan por alto (Fig. 13.92). 

• Más tarde se vuelven más evidentes debido a atrofia o 
hiperplasia secundarias del EPR (Fig. 13.93). 

• Las estrías se intercomunican de forma similar a un anillo 
alrededor del disco óptico y después irradian hacia fuera 
de forma escalonada desde el área parapapilar. 

• Las lesiones «en piel de naranja» consisten en un moteado 
de manchas amarillentas en el polo posterior, sobre todo 
temporal a la mácula, y pueden preceder a la aparición de 
las estrías angioides. 

• Puede haber manchas salmón, que constan de cicatrices 
coriorretiniana5 focales periféricas (Fig. 13.94). 

• En ocasiones pueden existir anomalías del ncrvio óptico, 
como drusas del ncrvio óptico (Fig. 13.95) Y lazos vasculares. 
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Fig.I3.92 
Estrlas angioides leves con «piel de naranja» extensa. 

Fr,. U .91 
Enrias angioides avanzadas. 

Frg. U .9. 
Cicatrices coriorretinianas foca les periféricas (<<manchas 
salm6n») en un ojo con estrlas angloldes. 

Fig. 1l.9S 
Drusa del nervio óptico en un o jo con estrias angioides. 

2. La AGF muestra hi perlluorescencia causada por defeClos en 
ventana del EPR sobre IllS eslrfas (Pig. 13.96d) Y también es 
úti l para detectar la presencia de NVC (Pig. 13.96c). 

Pronóstico 

Sue le ser reservado porque la afectación visual ocurre en más 
del 70% de los jXlcielltes debido u: 

l . Maculopa tía exudat iva debida I I NVC (ve r Fig. 13.900 Y 
c ). El tratamiento precoz de la NVC mediante fotocongula­
ción con láser puede estllr indicado en casos seleccionados 
pero comporta un alto riesgo de recidivll. 

2. La he morra gia c o roide a puede ocurrir despu és de un 
traumatismo ocu lar triv ial y da lugar a una hemorragia sub­
fm'ea [ (Fig . 13.97) Y posteriormente cicatrizac iÓn (Fig. 
13.98). Estos ojos son frágiles. por lo que hay que advertir a 
los pacientes que no jXln icipcn en deportes de contaclO. 

3. Afe ctación foveal por una estría. 

Asociaciones sistémicas 

Aproximadamente el 50% de los pacientes lienen una de las 
siguientes enfermedades: 

l . El seudoxantoma e lá stico (PXE) es la más frecuente con 

diferencia. Aproxi madamente el 85% de [os pacientes pre­
sentan afectación ocular. generalmente después de la segun­
da década de la vida. La combinación de ambos se denomina 
.fílldromc de «Groenblllll-Slralldberg» (ver Capítulo 20). 

2. El s índrome d e Ehlers-Danlos típo 6 (esclerótico ocu­
lar) es una asociaciÓn infrecuente (ver Cnpítulo 20). 

3. Otras asociaciones raras son In enfennedad de Pagel y cier­
tas hcmoglobinopatías. 



Fig. 1l.97 
Rotura coroidea t raumática y hemorragia asociadas con estrías 
angioides. 

• Pliegues coroideos 

Los pliegues coroideos son surcos o estrías paralelos que afec­
tan a la eoroides interna, membrana de Brueh, EPR y a veces 
retina sensorial. Los posibles mecanis mos incluyen w ngesti6n 
coroidea, pliegue de la esclerótica y contracción de la membra­
na de Bruch , 

Fig.1l.98 

Trastornos maculares adquiridos 

Fig. 1l.96 
(a y e) Est rías angioides y 
neovascularización coroidea; 
(b y d) estrías angioides solas 
(ver texto). {Coroo.ía de S. Milewskl.) 

C icatrización subretiniana después de absorció n de hemorragia 
asociada con est rías angioides, 

Causas 

l. Los pliegues eoroideos idiopáticos pueden producirse en 
ambos ojos de pacientes hipennétropes sanos con visión nor­
malo c¡¡si nonna!. 

2. Enfermedades orbitarias. Dos ejemplos de enfe rmeda­
des orbirtarias son e[ tumor retrobul bar y la oftalmopatía 
tiroidea. entre [os más frecuentes . 
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3. Los tumores coroideos como los melanomas pueden des­
plazar mecánicamente a la coroides de alrededor y provocar 
pliegues. 

4. La hipotonía ocular después de la cirugía fi ltrante. si es 
grave y prolongada. 

S. Otras causas son papiledema crónico. cscleritis posterior y 
cierre escleral para reparar un desprendimiento de retina. 

Signos clínicos 

l. La presentación puede ser con metamorfopsia. aunque el 
paciente puede estar asintomático. Inicialmente, la disfun­
ción visual está causada por distorsión de los receptores reti­
nianos supra yacentes, pero en los casos de larga du ración 
pueden producirse cambios pennanentes en el EPR y la reti­
na sensorial. 

2. La agudeza visual puede ser norma l o estar afectada, 
dependiendo de la etiología y la duración. 

3. Fondo de ojo 
• Estr ías paralelas, en general alineadas horizontalmente 

(Fig. 13.99a): en ocasiones pueden ser verticales, obl icuas 
o irregulares . 

• Las crestas (porciones elevadas) del pliegue parecen más 
pálidas debido al adelgazamiento del EPR, en contraste con 
e l aspecto más oscuro del valle debido a compresión del 
EPR. 

4. La AGF muestra estr ías alternantes hiperfluoreseentes e 
hipofluorescentes a nivel del EPR (Fig . 13.99b). La hiper­
nuorescencia corresponde a las crestas debidas al aumento 
de la fluorescencia coroidea de base aumentada que se 
observa a través del EPR adelgazado. La hipofluorescencia 
corresponde a los valles causados por el bloqueo de la fluo­
rescencia coroidea por el EPR comprimido (Fig. 13.1 00). 

Maculopatías inducidas 
por fármacos 

Antipalúdicos 

La cloroquina y la hidroxicloroquina son derivados de la quino­
lona que se empican en la profilaxis y el tratamiento del palu-

Fig, 13.100 
Mecanismos de hipo e hiperfluorescenda en los pl iegues coroideos . 

dismo, así como en cJtratamiento de artritis reumatoide, lupus 
eritematoso sistémico y lupus cutáneo. El empleo de cloroquina 
también se ha propuesto en el tratamiento de las alteraciones del 
calcio en la sareoidosis. Los antipalúdicos se excretan del cuer­
po muy lentamente y son fármacos melanotrópicos que se con­
centran en las estructuras del ojo que contienen melanina como 
el EPR y la coroides. Los dos principales efectos secundarios 
oculares de los antipalúdicos son la toxicidad retiniana y los 
depósitos comeales . Aunque son infrecuentes, los cambios reti­
nianos son potencialmente graves y los cambios corneales (que­
ratopatía verticillata), que son extremadamente comunes. son 
inocuos (ver Fig. 5.135). 

l . La toxicidad retiniana de la cloroquina está relacionada 
con la dosis acumulativa total. La dosis diaria normal es de 
250 mg. Una dosi s acumulativa de menos de 100 g de cloro­
quina o una duración de tratamiento de menos de 1 año rara~ 
mente se asocia con lesión retiniana. El riesgo de toxicidad 
aumenta significat ivamente cuando la dosis acumulativa 
excede los 300 g (es decir, 250 mg cada día durante 3 años). 
Sin embargo. se han descrito casos de pacientes que reciben 
una dosis acumulativa superior a 1.000 g Y no presentan toxi-

Fig. 13.99 
Pliegues coroideos (ver texto). 
(Cortesla de S. Milewski.) 



cidad re tini ana. Si es posi ble. la cloroqu ina debe emplearse 
sólo si los otros agentes no son efectivos. 

2. La hidroxicloroquina es más segurJ que la eloroq uina y el 
riesgo de lesión retinian a es muy peq ueño ya que la dosis 
di aria no supera los 400 mg. Por lo tanto. los médicos deben 
animarse a emplear hidroxieloroquina en lugar de cloroqui ~ 

na siempre que sea posible. 

Maculopatía por cloroquina 

l . La premaculopatía se caracteri za por una agudeza visual 
norma l y pérdida del renejo fovea!' Esto va seg uido por la 
aparición de finos cambios granulares en la mácula que pue­
den asociarse con anomalías leves de la visión de los colores 
y pequeños escotomas a un objeto rojo en la reji lla de Ams­
ler. La premaculopatía es reversible si se interrumpe la admi­
nistración del fármaco. 

2. La maculopatía precoz se caracteriza por una reducción 
moderada de la agudeza visual entre 6/9 y 6/12 (0, 7 Y 0.5). El 
examen del fondo de ojo mucstra una lcsión macular sutil carac­
terizada por pigmentación foveolar central rodeada por una 
zona despigmentada de atrofia del EPR que a su vez está rodea­
da por un anillo hiperpigmentado (Fig. 13. 10 I a). La lesión 
puede resultar más evidente con la AGP que con la oftalmosco­
pia porque la atrofia del EPR tiene como resul tado un defecto 
«en ventana» del EPR (Fig. 13.10 I b-d). Este estadio es irrever­
sible aunque se intcmnnpa la administración del fármaco. 

3. La maculopatía establecida se caracteri za por reducción 
moderada de la agudez;1 visual entre 6/18 y 6/24 (0.3 y 0.2) y 
una lesión macular «en ojo de buey» evidcnte. 

4. La maculopatía grave se caracteriza por una reducción 
marc;lda de la agudeza visual entre 6/36 y 6/60 (0.15 Y 0.1 ) 

Trastornos maculares adquiridos 

con ex tensión de la alfofia del EPR alrededor de la fó vea 
(Fig. 13.102). 

Fig. fl.t02 
Maculopatía por doroquina grave. 

5. La maculopatía en estadio terminal se caracteriza por 
grave reducción de la ag udeza visual y atrofia marcada de l 
EPR con descubrim iento de los vasos sanguíneos coroideos 
pri nc ipales. Las arteriolas retinianas tam bién pueden ate­
nuarse y presentarse acumulaciones de pigmento en la rel ina 
periférica (Fig. 13.103). 

Fig. 13.101 
(al Macu!opatia por doroquina; 
(b-d) angiografía con fluoresceína que muestra 
una macutopatía en ojo de buey (ver texto). 
(Corte.ia de S. MileW5ki.) 
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Fig.1J.fOJ 
Maculopatia por cloroquina en estadio terminal. 

Detección 

El examen rutinario dc paticntes en tratam iento con hidrox iclo­
f(Xluina es innecesario. En la práctica cHnica la cloHxl uina tam­
bién puede admi nistrarse con seguridad a pacientes sin necesi­
dad de exámenes rutinarios repetidos por on:limólogos o el 
empleo de pruebas complicadas. El registro de la agudeza visual 
y una oft almoscopia por parte del médico que prescri be el fár­
maco es 10 único necesario. Hay que dar al pac iente una reji ll a 
de Amsler para que la use una vez a III sermma. Si se encuentra 
una anomalía hlly que contemplar la posibi lidad de una deriva­
ción al oftal mólogo. En este caso. el o ftnlm6logo. si es necesa­
rio, puede rcnliz.1r pruebas sofi sticadas como los campos visua­
les. umbral mac ular. visión de los co lores, sensib ilid:rd al 
contraste. AG F y electrooculografía. 

Fenotiazinas 

Tioridazino 

La tioridazina se cmplc:r para tratar la csquizofrenia y psicosis 
relacionadas. La dosis diari¡¡ nomlal es 150-600 rug. Dosis más 
altas por enci ma dc S(X) rng/día durante algunas semanas pueden 
rer suficientes para causar sfn toma.~ o agudclll vislml reducida y 
mala adaptación a la oscuridad. En orden cronológico los signos 
clínicos de toxicidad retiniana progresiva son los siguientes : 

• Trastorno pigmentario «en sa l y pimienta» en la periferia 
media y el polo posterior. 

• Formación de pi gme ntación en pl acas irregulares y pérdida 
focal del EPR Y la coriocapilar (Fig. 13.1 04). 

• Pérdida difusa del EPR Y la coriocapilar (Pig. 13. 105). 

Clorpromozino 

La clorpromazina se emplea ampliamentc como un scdarlle y en 
el tratamiento de la esqui zofren ia. La dosis di ari a normal e. .. 75-

Fig. U.104 
Placas de pigmento en una caso de toxicidad por tiorida~na. 

Fig.1J .10S 
Atrofia difusa del EPR y la coriocapllar en un caso de toxicidad 
por tio ridazina grave. 

300 mg. La tox ic idad retiniana puede ocurri r si se toman dosis 
ahas durante largos períodos de tie mpo, y se caracteriza por 
gran ulaciones y agrupamie ntos pig mentarios ¡nespecífi cos. 
Otros e fectos secundarios oculares inocuos son gránulos fin os. 
de col or amarillo-marrón. en la cápsula anteri or del cristalino 
(ver Fig. 8.2 1) Y depósitos endoteliales corneales. 

Maculopatías cristalinas tóxicas 

Tomoxifeno 

El tamoxifeno cs un antiestr6geno específi co empleado en el tra­
tamiento de pacientes seleccionados con carcinoma de mama. 
Tiene pocos efeclos secundarios sistémicos y las complicaciones 
oculares son infrecuentes con una dosis diaria normal de 20 a 
40 mg. La toxicidad re tiniana puede '¡parecer en algunos p:lcicn­
tes con dosis más altas. y se caracterizan por depós itos relativa-



me nte inocuos. bilaterales. múltiples . amarillos. cristal inos y cn 
forma de anillo en la mácula (Fig. 13.106) que persisten al inte­
rrumpir eltmtamiento. Otros efectos secundarios oculares raros 
son quer:ltopulÍa verlicillala y neuritis óptica. que son reversibles 
al interrumpir el tratamiento. L1 macu lopatía es rara. por lo que 
no está indicado el estudio rutinario. 

Fil. tl.106 
Maculopada j>Of" tamoxifeno. (Cartu¡a de ¡.Salman.) 

Contoxontino 

Este agente e<lrotcnoide se emplea para aumentar el bronceado. 
Si se emplea durante períodos prolongados de tiempo puede 
causar e l depósi to de pequenos puntos bri llantes amari llos y 
bilater.lles, dispuestos de foona simétrica en foona de rosqui lla 
en los polos posteriores (Fig. 13.107). Los dep6silOs se local i­
zan en la retina superficial y son inocuos. 

Fla· 11·101 
Matulo patla j>Of" cantaxantina. 

Metoxiflurono 

El meto", inur.lnocs un anestésico general inhallldo. Se metabo­
liza a ácido o",álico. que se combina con calcio para formar la 
sal C(\ lcica in sol uble o"'<l lato. qu e se de posita en los tej idos 

Trastornos m acula res adquiridos 

incluyendo el EPR. Su administración prolongada puede provo­
car fallo renal y una fornla de hipero"'lIlosis secundaria. Tam­
bién puede dar lugar al dcsarro110 posterior de cri stales inocuos 
dentro de la vascularización retiniana. 

Otras maculopatías 

Vasculopatía coroidea polipoide idiopátíca 

La vasculopatía coroidea pol ipoide idiopática (síndrome de san­
gmdo uveal posterior. síndrome de desprendimiento serosanguf­
neo múltiple de l EPR) cs una enfermedad poco frecuente con 
un:l predi lección por las personas de razas di ferentes a la blanca. 

1. Patoge nia. E", iste una lmomalfa en los vasos coroideos 
internos que consiste en una red dilatada y mlÍltiples protu­
bcmncias anellri S l1l ática~ tenn inales con una configumei6n 
polipoide. con una predi lección por la mácula y menos fre ­
cuentemente la zona pampapilar. Estas lesiones polipoides 
parecen ser responsables de extravasación episódica y san­
grado bajo el EPR y la retina sensorial. 

2, La pre sentación es con afcctuci6n visual un ilateral bruscu. 
3. Signos 

• Desprend imientos serosanguíncos del EPR que pueden ser 
múlti ples en su tamaño y que pueden estar asociados con 
lípido subretiniano (Fig. 13.108). 

• En algunos casos pueden producirse desprendi miento reti­
niano bulloso y hemorragia vftrea. 

Fil' 11,108 
Vasculopatia co roidea polipoidea idio pática. [Corte'lia de R.~ldo:.) 

4. La lev mueStm l:l presencia de grandes complejos vascU];I­

res coroideos con bulbos en forma de pól ipos tcrminales 
localizados (Fig. 13 .109) quc se llenan lentamente y luego 
tienen e"' travasaciones intensas. 
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Flg.13.109 
Angiografía con ley de una vasculopatIa coroidea polipoldea 
idiopitica que muestra bulbos similares a p61ipos 
hiperlluorescentes. (Cortesía """.T~ner.) 

5. El tra t a m ient o mcd i,trlle fotocoagu lnci6n con lásercs pre­
ciso cn ocasioncs si la cxtravasación seros<lngu inolenta amc­
naza a la f6vea . 

6. El pronóstico suele ser bueno. con resolución espontánea 
de la exudación y la hemorrJgia. 

Maculopat ía en la foseta colobomatosa 

L¡¡ fo seta de I¡¡ papila óptica es una anomalía congénita rara y 
generalmente unilateral. 

Flg. 
Foseta colobomatosa del nervio óptico. 

l. Signos 
• La agudeZa"" visual es nonnal si no ex iste maculop..1.lJa . 
• La papila es más grande de lo normal y contiene una eXCll­

vaci6n redonda u ovalada que suele cstar localizada lem­
poralmente (Fig. 13. 110). pero puede ser cenlral . 

2. Los d e fecto s d e l campo visua l son frecuentes y pueden 
parecerse a los causados por el glaucoma. 

3. La AGF muestra hiponuorescencia prccoz e hiperfi uorcs· 
cencia tardía (Fig. 13.111 b). 

4. La m a c u lo patía (Fi g. 13. 11 J a) sc prod uce aproxirnuda­
mente en el 45 % de los ojos con fosetas no cent ral es . habi­
tu alment e alrededor de la pubertad. Se cree que e l I[qu ido 
subretiniano deriva del vítreo o del espacio subaracnoideo . 

Fig. 13. 111 
Maculopatla asociada con foseta 
colobomatosa del nervio óptico 
(ve r t exto). (Cortflsla dctWilmer Eyt! 
Institute.) 



.= 

Una fuente menos probable es la extravasación de vasos san­
guíneos anorma les dentro de la base de la roseta (Fig. 
13 . 111 c). Inic ialmente ex iste una separación similar a una 
esquisis de las capas retini anas internas que se comunica con 
la foseta. Esto va seguido de un desprendimiento de las capas 
retinianas externas del EPR . 

5. Opciones de tratamiento 
a. Observación a intervalos de 3 meses para detectar la pre­

sencia de reso luc ión espontánea. que sucede hasta en el 
25% de los casos. 

b. La fotocoagulacióII con láser de argón se puede plantear 
si se deteriora la agudcza visual. Los impactos se aplican 
a lo largo de la faceta temporal de la papi la. La tasa de 
éxito cs aproximadamcnte del 30%. 

c. La vilrectomÚl VÚl parl>' plalla con intercambio ai re- líqui ­
do, posición postoperatoria en decúbito prono y postcrior 
fo tocoagu lación con láser se puede plantear si el láscr solo 
no t iene éxi to. La lasa de éxito es aproximadamente del 
65%. 

d. La inyección de gas (C
3
Fs) sin vi trectomía también puede 

resultar efectiva. 

Maculopatía solar 

La maculopatía solar está causada por efectos fOloqu ímicos de 
la rad iación solar como resu ltado de mirar de forma directa o 
indi recta al sol. 

l. La p resentación es a l cabo de 1-4 horas después de la 
exposición so lar, con afectación uni lateral o bi lateral de la 
vis ión ccntral, metamorfopsia o escotomas centrales. 

2. Signos 
. ' La agudeza visual está afec tada de forma variable según la 

extensión de la lesión. 
• In iciahnente hay pequeños pun tos foveo lares amarillos. 

unilaterales o bilaterales. con un borde gris (Fig . 13. 11 2). 

Fig. I3.t 12 
Maculopatia solar aguda que muestra una pequeña mancha 
foveolar amarilla. 

• Esto va seguido aprox imadamente 2 semanas después por 
un Illoteado circunscrito en el EPR (Fig. 13.113) o un agu­
jero laminar. 

Fig. 13.1 13 
Maculopatía solar tardía que muestra un moteado del EPR. 

3. El pronóstico suele ser bueno. con mejoría de la agudeza 
visual hasta valores normales o casi nonna les a los 6 meses. 
aunque pueden persisti r sínlomas leves. 

Ret inopatía asociada al cáncer 

La rctinopatía asociada al cáncer es una destrucción autoinlllu­
!le y rara de los fotorreceptores en la que los pacientes presentan 
deset¡uili brios vis uales en ausenc ia de metástasis ocu lares o 
afectación de las vías visuales . Esta rcti nopatía sucede princi­
palm ente en pacientes con carc inoma pu lmonar de cél ulas 
pequeñas y en ocasiones otros tumores epiteliales. En el 50% de 
los casos es la manifestación inicial del tumor subyacente. 

l . La p rese n tació n es con un em pañamiento de la visión de 
inicio gradual asociado con fO lopsla trémula. imágenes visua­
les raras y ceguera nocturna (nictalopi a) de inicio agudo. 

2. Signos 
• Pérdida visual progresiva, bi latera l y a veces asi métrica. 

escotomas en ani llo y anomalías de la visión de los colores. 
• El fondo de ojo puede parecer normal o mostrar atenuación 

arteriolar y ocasionalmente atrolia óptica (Fig. 13. 11 4). 
3. El electror retin ograma es subnormal y puede llegar a 

extinguirse. 
4. Las opc iones de trata miento son cort icoides sistémicos. 

inlllunoglobu linas endovenosas y plasmaféresis, pero el pro­
nóstico es malo. 

NB: La retinopatía relacionada con el melanoma es simi­
lar aunque más rara que la retinopatía asociada a cáncer, y se 
produce en pacientes con melanomas cutáneos metastási­
cos establecidos. 
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fig.1l.1 ,.. 
Atenu~ci60 arteriolar en una retlnopada ~sociada a cáncer. 

Maculopatía por Valsalva 

La maculopatía por Vals::¡lva es una enrennedad mm ca U'>..'KL1 por la 
lnUlsmisión de un incremento brusco y grave de la presión intmlo­
meica O intraatxlominal al ojo dando lugar a sangrado intrnocular. 

fig.11.115 
Maculopatia porValsalva. 

l. Signos. Pequeñas hemorragias macuh¡rcs. unilate ra les o bila­
terales. que habitualmente son prcrrctin ianas (r ig. 13. 1 J 5). 

2. El pronóstico es excelente. con resolución espontánea sin 
secucl<ls. 
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• Retinopatía diabética 

Consideraciones sistémicas 

La diabetes mell itus es un trastorno metabólico frecuente que 
se caracteriza por una hiperglucem ia sostenida de gravedad 
variable. secundaria a la falta de insulina endógena. a su efica­
c ia dismi nuida o a ambas cosas. La diabetes puede ser insuli­
nodependiente (OM ID) o no insulinodependiente (OMNID). 
q ui zá denominada más exactamente diabete s de tipo l y dc 
tipo 2, respcctivmncnte (I-a Capítu lo 20) . La prevalencia de [a 
retinopatra dillbéticn (RO) es mayor en la diabetes mellitus 
tipo I (40%) que en la tipo 2 (20%). Y la RD es la causa más 
frecuente de ceg uera [ega[ en las personas entre los 20 y [os 65 
años de edad. 

Factores de riesgo 

l . La duración de la diabetes es el factor más importante. 
En los pacientes d iagnosticados de diabetes antes de los 30 
años de edad, [a incidencia de RO después de 10 años es del 
50% y después de 30 años del 90%. Es extremadamente raro 
que la RD se produzca entre los 5 anos del inicio de la dia­
betes y antes de la pubertad . pero al.rededor del 5% de los 
casos de diabetes tipo 2 tiene RO en el momento de su pre­
sentación. 

2. El m a l control metabólico es menos importante que la 
duración, pcro sin embargo es importante para el desarrollo 
y la progresión de la RO. 

3. El e mbarazo Se asocia ocasionalmente con una progresión 
rápida de [a RD. Los fac tores predictivos son un mal control 
de la diabetes previo al embarazo. ajuste demasiado rápido 
de l contro l durante las etapas precoces del embarazo. y el 
desarroll o durante la gestación de prceclampsia y desequi li­
brio de I(quidos. 

4. La hIpertensió n. si se controla mal. se asocia con un em ­
peoramiento de la RD y particu larmente con el desarrollo de 
reti nopatfa diabética proliferativa (RDP), tanto en los di abé­
ticos tipo I como tipo 2. 

5. La e nfe rme dad rena l, si es grave, se asocia con empeora­
miento de la RO. Por el contrario, el tratamiento de la enfer­
med ad renal (p. ej .. traspl ante renal) puede asociarse con 
mejoría de la rctinopatía y una mejor respuesta a la fOlocoa­
gulación. 

6. Otros factores de riesgo son consumo de tab¡lco. obesidad e 
hipcrlipidemia. 

Beneficios del control metab6lico intensivo 

• Retras.. ... el inicio de la RO. aunque no la evita. 
• En lentece la progres ión de la retinopatfa diabética de base 

(ROB). 
• Disminuye la tasa de conversión de la rctinopatía diabética 

preprolifcTlLliva (RDPP) en RDP. 
• Disminuye [3 incidencia de edema macu lar. 
• Di sminuye la necesidad de fOlocoagulación con láser. 

Patogenia 

La RO es una microangiopatía que afccta principalmente a arte­
riolas. capilares y vénulas posellpilares ret inianas, aunque los 
vasos más grandes lUmbién pueden estar afectados. La retinopa· 
tfa muestra signos de oclusión microvascular y extravasación. 
Clfnicamentel:l RD puede ser: (a) de base (110 pmlifer(lfj¡'a). en 
la que la patologia se munlÍene intmrretiniana; (b) pmliferalil'O, 
en la que la patologfa se extiende más allá de la superficie re ti­
niana, y (c) preproliferativa, que muestra signos de enfermedad 
proli feru tiva inmi nente. 

Oclusión microvoscular 

1. Patogenia (Fi g. 14.1) 
a. Los cambios capilares consisten en pérdida de pericitos, 

engrosamiento de la membrana basal y lesión y prolifera­
ción de las célu las endotcliules. La Figura 14.2 muestra un 
lecho capi lar normal y la Fi gura 14.3 muestra el lecho 
cllpilar de un fondo de ojo di abético. 

, 
endot&lial 

3. CambiOS dal',:::);~~~ 
he ma tíes 

4. Adhesividad 
plaquetaria aumentada 

Fil' t4.1 
Patogenia de la retlnopada diabética. 
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Lecho capilar retiniano normal que muestra una distribución 
igual entre los pericltos con núcleos redondos teñidos oscuros 
y células endotellales con células alargadas teñidas pálidas. 
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Fil. 1 ... ) 
Lecho capilar retiniano diabético con muchos capilares 
acelulares debido a oclusi6n; el resto de capilares están dilatados 
y muestran pérdida de periciw s y un aumento del número de 
célulM endoteliales. 

b. Los cambios hemarológicos consisten en la deformación 
y aumento de la formación de paq uetes de hematíes y 
mayor engrosamiento y agregación de las plaquetas, lo 
que da lugar a una disminución del transpone de oxígeno. 

2. La consecuencia de la falta de penusión capilar retiniana 
es la isquemia retiniana. que inicialmente se loca liza en la 
periferia media de la retina. Los dos efectos pri ncipales de la 
hipoxia retiniana son los siguientes (Fig. 14.4): 

• 

a. Shunf!,' arteriovenosos asociados con una oclusión capilar 
significati va y que discurren de las arteriolas a las vénulas. 
Aunque no está claro si estas lesiones representan real ­
mente neovasos o la abenura de canales vasculares pre­
existentes. a menudo se denominan «anomalías microvas­
cu lares intrarretinianas» (lRM A). 

b. Se cree que la neovaIcu[arizaci6n está causada por «sus­
tancias vasoformadoras» (factores de crecimiento) eJabo-

Fil. 1".5 

Enfermedad vascular retiniana 

V ········ .S"Li. · 
vasoprolife rativa" 

Retina hipóxica / '" 

~ ~- - - -. ' ~ , '--

Rubeosis irid is 

Retinopatia proliferativa 

Fig.14." 
Consecuencias de la isquemia retiniana en la retinopatfa diabética. 

radas por el tej ido retiniano hi póxico en un inte nto de 
revascularizar la re tina hipóxica . Estas sustancias pro­
mueven la neovascularización sobre la re tina y la cabeza 
del nervio óptico (RDP) y en ocasiones sobre el iris (fU­

beos is iridis). Se han identificado muchos factores de cre­
cimient o: e l factor de crecimiento endotclial vascular 
(YEGF) parece tener una importancia especial. 

Extravasación microvascular 

1. Patogenia. La rotura dc la barrera interna hcmatorrcti niana 
da lugar a extravasación de los constituyentes de! plasma en 
la retina (Fig. 14.5 b). La debilidad física de llls paredes clIpi-

b 
O 

o 
O O 

O 
o 

O 
o 

o 

o 

o 

(a) TIght junaions de las células endoteliales que fo rman la barrera Inte rna sangre-retina: (b) extravasación debida a la disrupclón 
de la barrera inte rna sangre-retina en la retinopatía diabética. (Cortes(a delWilmer Ere Instlwte.) 
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lares da lugar a di latacione~ ~,acll l a res localizadas de la p:lred 
vascular, denominadas mieroa neul'ismas, que pueden permi ­
tir la ext ravasación o trombosll!1>C. 

2. Las consecuencias del aumelllo de la permeabilidad vas­
cular son la :Iparición de hemorragi a .. intrarret in ian:ls y 
edema. que puede ser difu~o o localizado (Fig. 14.6). 
a. El ellema retil/iall o dlfl/ .vo se debe a dilatación capi lar 

extensa y cxt rava~¡¡eiÓn . 

h. El c(lema reri"iono /ocalizm/o ~e debe a extravasac ión 
foca l de J o~ l11i eroaneuris mas y segmentos cap i l u re~ dila­
tado:.. El edema reliniano localizado crónico produce el 
dep6sitodc «exudados duros» en la unión de la reti na nor­
mal y edematosa. Estos exudados. que están compuestos 
I>or lil>oprolCínas y maerófagos llenos de lípidos, rodean 
rípicamente a las lesiones microvltscu lares que cxtravltsan 
formando un patrón ci rei nado. Cuando la cx t rava~aci6n 

cesa. se ab~o rbcn espoll táneamcme durante un período de 
meses O año~ al interior de capilares <¡anos de al rededor o 
por fagocitosis de su contenido lipidieo . La extrav:lsaci6n 
cr6nica d:l lugm a aumento de los ex.udados y depósito de 
colesterol. 

Exudmdo duro 

Retinopatía diabética de base 

Signos c1fnicos 

La Figura 14.7a muestra los s ignos clínicos de 1:1 RD de base y la 
Figura 14.7b mUCl>tra la loc:ll i7"'lci6n de las lesiones en la retina. 

t. Los microaneurismas (Fig. 14.8) se loc¡dizan en la capa 
nuclear interna y son las primeras les iones c lfn icmnente 
detectables . 
a. SigilOS. Aparecen como pequeño:. puntos rojos n.-dondea­

dolo. generalmente te mporales a la f6vea (Fig. 14.9). 
Cuando están cubiertos por sangre pueden ser indislingui­
btc~ de hemorrag ias puntiformcs. 

h. L'lllllgiografía cOllfllloresceíllo (AGF) muestra peque­
ños puntos hipernuoresccntes, que corresponden a micro­
ancuri smus no trombosados, típicamente en mayor nlÍme­
ro que los vis ibles oftalmosc6pieamente (Fig. 14. 1 Ob). 
Las im.1gcnes tardías muestran hiperlluorescencia difusa 
debido a extr<l vasaei6n (Fig. 14 . IOc). 

Fig.1 " .6 
Consecuencias del aumento de la permeabil idad vascular 
en la retinopatla diabética. 

Fig.14.7 
Recinopada diabética 
de base: (a) signO$ 
cllnicos: (b) 
Iocaliuci6n de las 
lesiones. (Cones/;¡ del 
Witmer E~ tnstiMe.) 
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Fia:.14.8 
(a) Digestión con tripsina. de una retina normal; (b) digest ión 
con tr ipsina de una retina diabética que muestra la presencia 
de microaneurismas perifoveales; (e) visió n de gran aumenco 
que muestra un microaneurisma que contiene muchas células: 
(d) corte transversal de un micro aneurisma. (Coru;>,la del Wilm<lr 
Eye Institute .) 

Fig.14.9 
Microaneurismas y he morragias puntiformes en una retinopatfa 
diabética de base precol . 

2. Los exudados duros se localizan dentro de la capa plexi­
forme (Fig. 14. 1 Ud) . 
a. Sigilos. Las lesiones tienen un aspecto amarillo céreo. w n 

a márgenes relativamente d iferenciados (Fig. 14. IOa), a 
menudo distr ibuidas en agrupaciones y/o ani ll os en el 
polo posterior (Fig. 14. 1 [). Los anil los de exudados duros 
(exudado cif(;inado) suelen cOnlener microaneurismas en 
su centro. Con el tiempo, el nú mero y el tamano de Jos 
exudados duros tienden a aumentar. y [a fóvea puede 
resu ltar amenazada o afectada (Fig. 14.12). 

b. L~\ AGF muestra hiponuorescencia debida a bloqueo de la 
n uorescencia coroidea de base. 

3. El edema retin iano está localizado inicial mente entre las 
capas p[cxifonne cxterna y nuclear interna. Más tarde puede 
afcctar además a [as capas p[exiforme interna y de fibras ner­
viosas. y a veces todo e[ espesor de la retina puede estar ede­
matoso. Con la ac umu lación posterior de líqu ido la fóvea 

Fig. 14.10 
Retinopatía diabética de base. (a ) Exudados duros: 
(b ) angiografia con fl uoresceína precoz que muestra 
microaneurismas; (e) angiografia con fl uo resce ina tardía que 
muestra extravasación; (d) exudado duro en la capa plexiforme 
externa. (Cortesla del Wilmer Ere Institute.) 

fig.1 4.11 
Retinopatía diabética de base grave con exudados circinados 
y hemorragia. 

Fig. 14.12 
Exudados duros en la mácula en una retinopatía diabética de base . 
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adopla un aspecto qu íSlico (edema macular cistoide) ( rer 
Fig. 13.82). 
a. Sigilos . El engrosamiento se detecta mejor mediante bio­

microscopia con lámpara de hendidura con una leme de 
Goldmllnn. 

b. LaAGF muestra hiperfluorescencia tardía difu sa debida a 
extravasación capilar retiniana (~'er Fig. 14. 1 Oc). 

4. Hemorragias 
a. Las hemormgius irllra"etilliallas surgen de los extremos 

venosos de los cllpilnrcs y se localizan en las capas medias 
com pactas de la retina con el resultado de una configura­
ción roja «en punto-mancha» (ve r Fig. 14.1 1). 

b. Las hemorragias e" la capa de fibras Ilerviosas retillia­
"as surgen de las arteriolas prccapilares superfi ciales 
más gruesas y por lo tanto se denominan hemorragias en 
llama. 

Tratamiento 

Los pllcientes con ROS leve no requieren tratamiento pero 
deben explorarse eada año. Además del control óptimo de la 
diabetes. hay que corregir los factores asociados como hipenen­
sión. anemia o insuficiencia renal. 

Retinopatía diabética preproliferativa 

La ROB que muestra signos de enfermcdad proliferaliva inmi­
nente se denomina retinopatía diabética preproliferativa 
(ROPP). Los signos clínicos de RDPP indican isquemia retinia­
na progresiva. y se ven en la AG F como extensas áreas hipo­
nuorescentcs de no perfusión retiniana (interru pción capilar) 
(Fig. 14.13b). Ul Figura 14.143 muestra los signos clínicos de III 
RDPP Y la Figura 14.14b la locali7..ación de las lesiones. El ries­
go de progresión a enfermedad proliferativa parece ser propor­
cional al número de lesiones. 

Signos c1fnicos 

l. Los exudados a lgodonosos corresponden a infartos loca­
les de la capa de fibras nerviosas retinianas. debido ¡¡ oclu­
sión de las arteriolas prccapilares (Fig. 14.15c y d). La inte­
rrupción de l transporte axoplásmico y la acumu lación 
subsiguiente de! material transportado dentro de los axones 
nerviosos (estasis axoplásmica) son responsables del aspec· 
lO blanquecino de estas lesiones. 
a. Sigilos . Pequeñas lesiones superficial es, blanqueci nas y 

vellosas. con vasos sanguíneos subyacentes oscuros y que 

Fil. '4.13 

. A " .'~. j .>1,. .: .' '1:\ ' .. 
(iI) Isquemia retiniana periféria: 
(b) angiografía con fluoresceina 
que muestra no perfusión 
capilar. (CorteSia del W~ml!f' Eye 
Insútute.) 
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Fig.14.14 
Retinopatía 
diabética 
preprolifer.ltin; 
(iI) signos 
d ínicos; 
(b) loalización 
de las lesiones 
(ver texto). 
(Cortesli del 
W~mer Eye 
Insth:UU!.) 



Fig. 14. t5 
(a) Exudados algodonosos: (b) angiografia con f1uoresc:eína que 
muestra hlpofluorescencia debida a bloqueo por los exudados 
algodonosos y pequeñas áreas adyacentes de no perfusión 
capilar: (e) exudado algodonoso adyacente a una zona de cierre 
capilar: (d) microfotografla con poco aumento que muestra 
infarto y desorganizaci6n de la capa de fibras nerviosas y la 
capa de células ganglionares después del cien-e capitar. 
(Corte,¡J del Wilmer Ere I"'¡¡tute.) 

son evidenles cl íniealllenle sólo en 1,. retina postecuato ­
rial. donde la capa de fibras nerviosas tiene el suficiente 
espesor pam hacerlas visibles (Figs. 14.15a y 14 .100 Y b). 

b. La AGio' muest r:L hi pon uorescencia focal debida a blo­
queo de In fl uorescenein eoroidea de base frecuentemente 
asociado con la no perfusió n capilar adyace nte (Figs. 
14.15 b y 14. 16c y d). 

Fig. 1 •. 16 
(a y b) Exudados algodonosos y dilauci6n venosa: (e y d) 
angiografla con fluorescerna que muestra hiperfluorescencia 
irregular de 10$ mlcroaneurismas y áreas de hipofluorescencia 
debido a no perlusión capilar. (Corte.¡a delW¡lmer Eye Institute.) 

Enfe rmedad vascular retiniana 

2. Las a no m a lías microvasculares intrarretinianas 
( IRMA) representan conocircuitos que discurren de las arte­
riolas ret inianas 11 las vénulas, so rteando de esta forma el 
lecho eapilar y. por lo tanto. se ven frecuentemente adyacen· 
tes 11 las áreas de cierre capilar (Fig. 14.17a). 
a. SigilOS . Se observan como fi nas líneas rojas desde las 

arteriolas a las vénulas. por lo que pueden parecerse a 
áreas focales de neovascularización retiniana plana (Figs. 
14 . 17b y 14 . 18a). Los princ ipales signos distintivos de 
IRM A son su localización intrarretiniana. imposibilidad 
de cruzar sobre los vasos sanguíneos retinianos pri ncipa­
les y au~nc ia de extravasac ión en la AGF. 

b. La AGF muestra hi perfl uorescencia focal asociada con 
áreas adyacentes de cierre capilar (Fig. 14. ¡ 8b). 

Fig. 14.17 
Anomallas microvas(.ulares intrarretínianas (IRMA). 
(a) Localiu.ci6n en la retina superficial adyacente a areas de no 
perfusi6n: (b) aspecto cllnico. (Cortnilo delWiImer Ere Institute.) 

3. Los cambios ve nosos conslan de d ilatación ( I"er Fig . 
14 . 16a y b). tlsas (Itlzos) (Fig. 14. 19). segmentac iones e n 
forma de ro~ario (Fig. 14 .20) Y «de sa l chicha~>. 

4. Los ca mbios a rte ri a le s constan de estrechamiento, aspec­
to en «hi lo de plma» y obli teración similar a la oclus iÓn de 
una rama arterial retiniana (Fig. 14.2 1). 
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Fig. 14. IB 
(a) Anomallas mícrovasculares intrarretinianas; (b) angiografia 
con f1uoresceina que muestra hiperfluorescencia focal y no 
perfusión apilar extensa. (Conesla delWilmO!f" Ere h>StlM e.) 

Flg.14.t9 
Lazo venoso. 

5. Las hemorragias en m anch as o scuras (Fig . 14.22) 
representan infartos relinia l1 01:> hemorrágicos y 1:>e loc¡¡lizan 
dentro de la~ (':lpas reti n iana~ med i:ls. 

Fig. 
Rosario venoso y neoYasos moderados en la papila. 

Fig. 14 .21 
Oclusión arteriolar periférica. 

Fig. 
Retinopada diabética preproliferativa. Dilatación venosa, lazos 
venosos y anomalías microvasculares intrarretill ianas a lo largo 
de la arcada inferotempora l. hemorragias en mancha dentro de 
la arcada superotemporal y exudados duros en la macula. 



Tratamiento 

Los pacientes con ROPP deben observarse de cerca debido al 
riesgo de ROP. El tratamiento medi:mte fotocoagulación suele 
ser innt:ecsario a menos <I ue el seguimiento regular sea imposi­
ble. o si el JXlciente ha perdido 1:1 vbión en el olro ojo por enfer. 
medad proUfemtiva. 

Maculopatía diabética -----
La afectación de la fóvell por ede ma y/o ex udados duros o 
isquem ia (macul opatíOl d iabética) es la causa más común de 
alteración viSU:l l en los paeienlcs diabét icos. especialmente los 
que tienen diabetes ti po 2. 

Clasificación 

l. Focal exudativa 
a. Sigllo,\·. Se caracteri za por engrosami ento retini ano bi en 

delimitado lIl>ociado con anillos completos o incomplelos 
de exudados duros el1 el área JX,!ri fovei¡1 (Fig. 14 .23b). 

b. La AGF muestra hircrnuorcscencia tardía focal debida a 
extravasación y buena pe rfusión macular (Fig. 14.23c). 

2. Difusa exudativa 
u. SiCfWl·. Se camcteriza por cngros:llnicnto retiniano difu­

so. tlue M: puede asod ar con cambios cistoides. La oblite­
rJóón de las referenci:ll> por edern;1 grave puede hacer que 
la locali7.llción de la f6ve:\ sea imposible (Fig. 14.24a). 

h. La AGF mue~tr:1 hipcrnuorescencia irregular extensa de 
microoneurismas (Fig. 14.24b) e hipcrfluoresce ncia di fusa 

Enferme dad vascular retiniana 

tardía debido a extrovasxiÓn. que suele ser más evidente que 
en la exploración fís ica. con la presencia de un patrón en 
pétalos de nor !>i cxistcoocma m3Cularcistoide (Ag. 14.24c). 

l. Isquemica 
o. SigtlQ)·. Se carocteriza por 1:1 presencia de agudeza visual 

reducida j unto eon un aspecto relat ivamente normal de la 
fóvea (Fig. 14 .25a). Es frecuente la asociación de RDPP. 
Se pueden ver hemorragias pumiformes oscuras. 

b. La AGF muest r:1 no perfusión capilar en la fóvca (Fig. 
14.25b). cuya gravedad no se relaciona s iempre con el 
gmdo de agudeza visual. Con frecuencia también existen 
otras á re;¡~ de no perfusión capilar en el polo posterior y la 
pcri fer in. 

4. La Illacu loparía mixta se car:lcteriza por un a combi nación 
de isquemia y exudación. 

Edema macular clínicamente significativo 

Definición 

El edema macu lar clfnicllmente significativo (EM e S) tiene las 
l>iguientes c:tr;¡ elerf~t;ca .. : 

• Edema re tiniano a menos de 500 f.lm del cenlro de la fóvea 
(Fig. 14.26a). 

• E)(udado~ duros a menos de SOO '.un del centro de la fóvea. s i 
<;c asocia con engrosumienlO retiniano adYilcente (que puede 
es tar por fuero dc/ lími¡e de 5()(J f.lm) (Fig. 14.26b). 

• Edema rctinianoque tienc unárea igual ,1 uml papila( I.SOO ,.un) 
o mayor. con cual(luier p:1rtcde él dentro de un diámetro papilar 
del centro de la fóvea (Fig. 14.26c). 

Fig. 1-4.21 
Maculo patla diabética foca l. (a ) Aspect o inicia! 
que muestra s6!0 hemorragias; (b) 2 años 
después se o bserva un anillo de exudados 
duros: (e) la anglografía con f1 uo resceína 
muestra la extravasaci6n focal correspondient e: 
(d) aspecto Inmediatamente después de 
fotocoagulaci6n con Iá.ser focal : (e) resolución 
de lo s exudados duros: (f) resolución completa 
de lo s exudados duros y cicatrices residuales del 
láser varios meses más tarde . (C,xte<ia del W jtmel" 

E~ ln$tlt ... te .) 

FIg. 14.14 
Maculopatía diabética focal. (a) AlgullOS exudados 
duros y hemom.gias puntiformes: (b) angiografla 
con fluoresce/na en fase precoz que muestra 
hiperlluorescencia irregular de los microaneunsmas; 
(e) angiografla con fl uorescelna en fase tardía. que 
muestra extravasaci6n extensa y edema. macular 
cistolde. (Corte!.i3 delW~mer Eye ln.titute.) 
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Maculopatfa diabética isquémica. (a) Hemorragias puntiformes y en mancha: (b) angiografia con fluorescerna que muestra no perfusi6n 
macular y periférica. 

Fig.14.16 
Edema macular clfn icamente significativo (ver texto). 

NB: l os o jos con EMeS requieren tratamiento con foto­
coagulaci6n con láser independientemente del nivel de aguo 
deza visual porque el tratamiento reduce el riesgo de pérdi­
da visual en un 50%. la mejo ría de la función visual es poco 
frecuente, por lo que el tratamiento es profiláctico. la angio­
grafl3 con f1uorescelna antes del tratamiento para de limitar 
el área y la extensión de la extravasación, y tamb ién para 
detectar la presencia de falta de perfusi6n capila r en la fóvea 
(maculopatfa isquémica). lo que supone un peor pronóstico 
y es una contraindicaci6n del tratamiento. 

Fotocoagulación con láser de argón 
1. Técnica 

a. El lralamiento focal supone ¡lplic¡lr impactos con láser a 
los microancurismas y las lesiones microvaseulares en el 
centro de anillos de ex udados duros localizados a entre 
500 y 3.000 ¡.1m desde el cenlro de la fóvea ( l'f~ r Fig. 
14.23d). El diámetro del impacto cstá cntre 50 y 100 ¡.1 m. 
con una dur¡lción de 0. 10 segundos y potencia suficiente 
para obtener un sutil blanqueo u oscureci miento del 
microaneurisma. El lratamiento de las lesiones a más de 
300 I . .un desde el centro de la f6vea debe considerarse si el 
EMeS pcr~¡stc a pcsm del tratllm iento previo y si la agu­
deza vistI:l l es inferior a 6112 (0,5). En estos casos se reco­
mienda un tiempo de exposición inferio r a 0.05 segundo~. 

b. Eltrn tamit!nlo ell rejilla sc usa pnra áreas dc eng rosa· 
mi ento reti ni ano di fuso localizado a más de 500 IJI11 desde 
el centro de la f6vea y 500 IJm desde el margen tempoml 
de la papi la. El tamaño del punt o es 100-200 ¡.;m y el 
ti empo de exposició n de O, 10 segundos. Los imp;¡ctos 
deben ser de uml intcnsidlld muy suave y estar sepamdos 
por una amplitud equivalente a un impacto. 

2. Resultados . Aproximad¡¡ll1 t:nle el 70% de los ojos consi­
guen una 'lgudeza visual estable. el 15% de los ojos muestran 
mejoría y el 15'* se deterioran postcriomlentc. En algunos 
C¡ISrn. el edema puede lardar hasta 4 meses en resolverse (I'U 
Fig. 14 .231). por lo que no se debería plantear un nuevo tra­
tamiento prcmatummente. 

3. 1..0<; factores de mal pronóstico son: 
• Eltudados duros (Iue arectan a la fóvea. 
• Edema macular difuso. 
• Edcm:1 mncular cislQide. 
• Macu lopatfa mixta cxudativa- isquémica. 
• Macu lopat;a gm\'e en e l momento de su presentación. 

Vitrectomfa 

Ln vitrec tom;a vía p;¡rs pl:::lll a puede estar indicada cuando se 
asoc in cdc mn macul ar co n tracción ta ngcm;ial por una mem-



bran a hialinll posterior engrosada y tensa . En estos casos la 
terapia con láser l iene un beneficio limitado. pero la libcmción 
quirúrgica de In tracción macular tangencial puede resultar 
efectiva. 

Retinopatía diabética proliferativa 

La RDP a fecta aproxi madamente :tI 5· 10% de la población 
diabética. Los pncicnlcs con d iabetes l ipo I lienen un riesgo 
part icular de RDP con ulla incidencia de cerca de l 60% des­
pués de 30 años. Los f,lclO res protec to res so n enfermedad 
ocl usiva carotídca. sepanlción vftrea posterior. miopía alta y 
:mofia óptica. 

Signos clfnicos 

l . Signos. La neov:l!;Cularización es el dato clave de RDP. Los 
neOV:lSOS pueden proliferar en o cerca dc la cabeZ:l del nervio 
óptico (NVP = neovascularización papilar) o a lo largo del 
curso de los va"ús principales (NVE = nt.:ovasos en cualquier 
parte). o en ambos casos (Fig. 14.27a). Sc ha estimado que 
más de una cuarta parte de la retina debe estar sin perfusión 
antes de que se desarrol le NVP. La ausencia de la membrana 
limitante interna (M LI) en 1:, cabe,..a del nervio óptico puede 
explic:.r parcial mente 1:. predilección por 1:. ncovaseulariza­
ción en este luga ... Los neovasos e mpiezan como prolifera. 
ciones e ndOleliales. surgiendo habitualmellle de las venas: 
después paSlm a trav6dc defectos en la MU p.1ra enconlrar­
se en el plano potencial entre la reti na y la corte7..a vít rea pos· 
terior. e mpleando esta última como un «andamio» P,tTa su 
crec imiento (Fig. 14.27b). 

2. La AGF. aunque no es necesaria para cstablccer el diagnós· 
tico (Fig. 14 .2811). re~ ¡¡ h a In ncova~cu l arización durante las 
fases prceoce~ de la ungiogmna y muest ra hipe rf1uorescenc in 
durante lns etnpas tardías debido a cx travasación intensa del 
colorante del tejido ncovHscular (Fig. 14.28b). 

Fig.14.27 

Enfe rmedad vascular retiniana 

Fil. 14.28 
(a.) Neovasos papilares: (b) la angiografía ,on fluoresceína en fase 
cardla muestra una extravasación extensa. (Cortes!a delWilmer Ere 
Inotitute.) 

Retinopatla diabética proliferativa. (a) Signos clínicos: (b) localización de la neovascularlzacl6n. (Coroosla dclWilmer Ere Inuitute.) 
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Valoración eliniea 

l. L..'l grave dad de la RDP está determinada por el área cubier· 
ta por neoval>OS en comparación con el á rea de la papila 6pti ­
ca. La gravedad dc la RDP se dcscri l>c de la siguiente fonna: 

Q. N VI' 
• Leve eu.mdo afecta a menos dc una tercera pll rte del 

área papilar (Fig. 14.29). 

Fig. 14.29 
NeovasO$ papilares moderados asociados con cambios 
preproliferativos graves. 

• Grave cuando afecta a más de una tercera parte del área 
p:lpilar (Fig. 14.30). 

Fig.14.10 
Neovasos papilares ml.ly graves. 

b. NVE 
• Lcve cwmdo afecta a me nos de la mitad de un área 

p:lpilar(Fig. 14.3 Ia). 
• C"I\"C cuando afecta a más de la mitad de un área p..'lpi­

lar (Fig. 14 .32). 
2. Los neovaso~ e levados (Fig. 14.33 Y l 'er Fig. 14.3Jb-d) res­

ponden peor a la lcmpia con láser que los nuevos vasos plallos. 
l. U l fibrosí s asoc iudu con ncovascularizaci6n es importante, 

porquc los ojos con prolifc ración librosa sign ifi cutiva (Fig. 

Fig.14.11 
Retinopada diabética proliferatlva: 
(al neovasos planos diseminados sin 
fib ros ls; (b) neovasos sobreelevados 
diseminados con fibros is: (el neovasos 
sobreelevados diseminados con 
separación parcial del vitreo: (d) sección 
histológica que muestra neovasos 
sobreelevados diseminados. (Cones¡~ det 

Wilmer Ere In,tirute.) 



Fig. 14.11 
Neovasos diseminados graves. 

Fil. H.]] 
Neovasos en el disco sobreelevados graves. 

14.34). aunquc c~ mc nos probab lc quc sangren, ticncn un 
riesgo aumentado de desprendim iento dc retina tracciona!. 

Fig.14.34 

Enfe r medad vascular retiniana 

4. La hemorragia puede ser prerrctiniana (subhialoidea) (Fig. 
14.35) y/o en cl interior del vftreo es un factor de riesgo de 
pérdida visual importante. 

5, C aracterísticas de alto r iesgo. Éstas signific¡m un riesgo 
elevado de pérdida visual grave en los 2 años siguientes, si no 
se tratan: 
• Una NVP Icve con hemorr:lgia (ver Fig. 14.35a) supone un 

riesgo dcl 26% de pérdida visual. que se reduce a14% con 
tratamiento (I'f~ r Fig. 14.35b). 

• Una NVP gmvc sin hcmormgia (l'e/' Fig. 14 .30) supone un 
riesgo del 26% de pérdida visual. que se reduce al 9% con 
tratamiento. 

• Una NVP grave con hcmonagia (va Fig. 14.36b) supone 
un riesgo del 37% de pérdida visual. que se reduce al 20% 
con tratamiento ( l'e/' Fig. 14.36c Y d). 

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

NH: Si no se cumplen los crite rios anterio res , se reco ­
mie nda que no se apli que la fo tocoagulaci6n y que el 
paciente se controle a intervalos de 3 meses. Sin embargo. 
en la práctica, la mayorfa de los oftalm6 1ogo s realizan la 
fotocoagulaci6n con láser ante el primer signo de neovas­
cularizaci6n. 

Fotocoagulación con láser ponretiniana 
(panretinofotocoagulación. PRF) 

El obje1ivo del tmtamicnto mediante rotocoaguloción con láser es 
inducir la involución de los neovasos y prevenir la pérdida visual 
por hcrnorr-tghl vítrea y desprendim iento de retina por tracción. La 
extensión dcltf:ltamienlO depende de la gravedad de la ROP. Los 
impacto~ ~lIp l i can ~p:mldos y con menos intcnsidad (Fig. 14.37a 
y b) para la enfermedad leve y más juntos y con mayor intensidad 
(Fig. 14.37c y d) pam la enfermedad grave o recurrente. 

Retinopatía diabética proliferativa; (a) proliferaci6n fibrovascular; (b) local iuc:lón entre la membrana limitante interna y el gel vítreo. 
(Cort~,ía delW íl mer Ere Inulwte.) 
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Fig.14.3 5 
Rednopacia diabética proliferativa; (a) neovasos papilares moderados con hemon-agia prcrreciniana; (b) involución después de fotocoagulación 
con láser panreciniano. (CorteSia. delW¡I~ E)'t' Institute.) 

NB: En manos no expertas la lente panfundoscópica es 
quizá más segura que la lente de tres espejos de Goldmann. 
ya que es relativamente fácil de fotocoagular de forma inad· 
vertida el polo posterior a través de esta últ ima. con canse· 
cuencias desastrosas. 

l . Características dellaser 
a. El rama/io del pUl/lo depende de la lente de contacto q ue 

se está empleando. C uando ~c usa la de Goldmann, e l 

larmlll0 del punto se loi túa en 500 ¡.IIU. pero cuando se mi· 
liza una lente panfundoscópica se s itúa en 200-300 ~m 
debido al aumento inducido. 

b. La ,Juracili" del impacto es entre 0.05 y 0. 1 O segundos y 
con un nivel de polencia que produce un impacto suave. 

2. El t ratamiento inicial loupone la aplicación de 2.000-3.000 
impactos con un patró n disperso, que se extiende desde el 
fondo de ojo posterior hasta cubrir la re ti na periférica en una 
o más sesio nes. La PRF completada e n una sesión única 
compoll a un riesgo Iigerumcnte superior de complicacione .... 
L.'1 cant idad de tratamiento durante cualquiera de las sesionó 

Fig.14.36 
Retinopatfa diabética proliferativa; (a) neovasos 
papilares avanzados; (b) hemorragia prerretiniana 
y vltrea algunos días más tarde; (e) aspecto 
inmediatamente después de fotocoagulación con 
láser panretiniano; (d) aspecto] meses después 
que muestra involución de los neovasos e 
importantes cicatrices del láser. (Cortes~ del 
W;~r E~ Institure.) 



viene determinada por el umbral de do lor del paciente y la 
capacidad pam m:mlcner la eonccntmciÓn. La anestes ia cor­
ncaltópica es adecuada en la mayoría de los pacicntcs. aun­
que puede ser necesaria una anestesia peribulbar o en el espa­
cio por debajo de In cápsul a de Tenon. 

3. La secuencia es lu siguiente: 

Fig. 14.18 
Fotocoagu!aci6n pan re tiniana: fase 1 (ver texto). (Cortesía del 
Wilmer Eye ImVwte.) 

Enfermedad vascular retiniana 

Fig.14.17 
Fotocoagulad6n con láser panretiniano. 
(a y b) Estándar: (e y d) intensiva. (Cortell~ 
del Wilmer Ere Innitute.) 

• Etapa J. Cerca de la papila (Fig. 14.38a): por debajo de la!> 
arcadas tempomlcs inferiores (Fig. 14.38b). 

• Etapa 2. BalTera protectora alrededor de la mácula (Fig. 
14 .39a) para ev itar un tra tamie nto inadvertido de la 
fóvea : por enc im'l de la arcada ~ upero t emponll (Fi g. 
14 .39b). 

Fig.14.39 
Fotocoagulaci6n panretiniana: fase 2 (ver texto). (CorteSÓll del 
Wilmer Eye Inltiwte.) 
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Fig.14.40 
Fotocoagulad6n panretiniana: b.se ] (ver texto). (COrtesia 

delWilmer Eye Institute .) 

Fig.14.41 
Fotocoagu!ación pan retiniana: rase '" (ver texto). (Cortes;' del 
W~mer Eye Institute.) 

• Etapa J . NaSlll a In p:\pi la (Fig. 14.4(}.¡): ~e completa el tra­
tllmiento del polo posterior (Fig. 14.40b) . 

• Etllptl 4 . Tratami ento ¡x:ri férico (Fig . 14.4 1:1) ha~ta com­
plelurlO (Fig. 14.41 b). 

NO: En la RDP muy grave es recomendable t ratar el 
fondo de ojo Inferior primero. ya que cualquier hemorragia 
del vitreo descenderá por la gravedad y oscurecerá esta 
área. excluyendo el t ratamienco posterio r. 

Tratamiento posterior 

l . El seguimiento debe hacerse después de un imervalo de 4 
a 6 semanas. En los ojos con NY P grave. pueden ser precisas 
vari as sesiones de tratamiento co n 5.000 impactos o más. 
au nq ue en algunos CllSOS la eliminación completa de la NVP 
puede ser difíci l y puede ser necesaria la cirugía vítrea pre· 
coz. La causa más importante de neovascu larizaciÓll persis­
lente es un lratamiento inadecuado. 

2. Los signos d e involución son la regresión de la neovaseu­
larizació n dejando s610 vasos <, fa ntas ma» o tej ido fibroso 
( I'el' Fi g. 14.35b). d isminució n de la d ilataci6n venosa. 
absorción de las hemorragias reti nianas y pal idez de la papi­
la ( 1'/'1' Fig. 14.36d). En la mayoría de los ojos. cuando la reti­
nopatía está estancada, se mantiene una visión estable. En 
algunos ojo.~, la RDP recidiva a pesar de una respuesta inicial 
satisfactorü l. Por lo tanto. es necesario rt.'examinar 031 pacien­
te a intervalos apmx imados de 6-12 meses. 

NO: la PRF infl uye s610 en el componente vascular del 
proceso fi brovascular. l os o jos en los que los neovasos han 
regresado dejando sólo tejido fi broso (Fig. 14:42) no deben 
tra tarse de nuevo. 

Fig.14.42 
Tejido glial residual después de una fotocoagulati6n 
panretiniana. (Cortesli. de S. Milew¡ki.) 

3. Tra tamiento de la recun-encia 
(l. NUlf lla!Q{OCOtlgll[aciótl cOI/láser . llenando los e~pac ios 

entre l a~ cic:tlriccs previas dclláscr. 
b. La crioterapia de la retina anterior es especialmente út il 

cuando un a nueva fOlocoagulación es imposi ble como 
rcsult:tdo de una visuali zac ión inadec uada del fondo de 
ojo a causa de unos med ios opacos. También ofrece un 
medio de Ira tar áreas de la reti na respetadas por la PRF 



NB: Hay que explicar a los pacientes que la PRF puede oca· 
sionar defectos en el campo visual de la suficiente gravedad 
para excluir legalmente la conducción de un vehículo a motor. 

Enfermedad ocular diabética avanzada 

Las complicaciones gr:IVcs de]¡1 rctinoparía diabética que compro.. 
meten la visión (enfe rmL-dad ocular diabética avanzada) suceden 
en pacientes que no han s ido sometidos a lascrtempia o en quienes 
la fotocoagul:lción con láscr no ha tenido éxito o ha sido inadecua· 
da. Puede ex istir un:l o m:.'ls de las siguientes compl icaciones. 

Hemorragia 

Puede produdn;c dentro del gel vftrco. en el espacio retrohialoidco 
(hemorragia prerrctini:ma) o en ambos (Fig. 14.43). Una hemorra· 
gia prerretiniana tiene una fOnll a en luna creciell\e que del imita el 
nivel del desprendimi ento v(treo pol> terior. En ocasiones. una 
hemorragia prcrrc tiniana pucde penetrar en e l gel vítrco. Las 
hemorragias intr.IV(treas suelen t:lrdar más tiempo pam aclararse 
que las hemorragias prelTCtini:mal>. En algunos ojos la s:mgre alteo 
r.tda se compacta L'Illa cam vítrea posterior p.·u-a fonnar una «mem· 
brana OCTe». Hay que avis.1r :1 los pacientes de que la hcmorragia 
puede ser pn:eipilada por el ejerc icio físico o la tensi6n intensos. 
hipogluccmia y traumatismo ocular directo. S in embargo. no pocas 
vcces el sangrado tiene lugar m1cntras el paciente duemle. 

Fil . '4.43 
Hemorragia prerretiniana e intravítrea. 

Desprendimiento de retina traccional 

Está causado por COlll ra,·ciÓn progresiva de las membranas 
fi brovasculares sobre grande~ áreas de adhesi6n vit reorretinia· 
na. El desprendimiento vítreo posterior en los ojos diabéticos es 
gradual y, debido a las fue rte ~ ndherencias del vítrL"Q cortica l a 
las zonas de proli fe rución li brovascular. suele !>er incompleto. 

l. Patogenia . Los s iguientcs tipos de tracción vitreorrctiniana 
est:.'l tiea pueden dar lugar a del>prendirniento de retina: 

Enfermedad vascular retiniana 

fl . Tracció n a"teroposteriQr debida a contracci6n de las 
Illembmnas librovascul¡¡rcs que se extienden desde la reti · 
na postcrior. genemlmente en asociación con las arcadas 
vascul:lrc:. principales. hast:1 la base vít rea :mteriormente 
(Fig. 14.44). 

Fil' ' 4.44 
Tracción anteroposterior que da lugar a elevación del tejido 
fibrovascular. 

b. Tracción por p lU!IIU! S (t rampolines) como resultado de la 
cont racción de las mcmbnm¡ls fi brovasculares que estiran 
desde una parte de la re tina lX)stenor a la o trJ. (Fig. 14.45). 
Esto tiende a csti mr de los dos puntos afectados j Unios y 
puede causar la formación de líneas de estrés y el despla­
zamicll to de la mácula hacia la papila U otro lugar, depen. 
diendo de la dirección de la fuen.ll de tmcci6n. 

2. Signos (I"/~ r Capítu lo 12). 

Fil. 14.45 
Tracción en puente que da lugar a cootracción del tejido 
Ilbrovascular entre las arcadas temporales. 

Otras complicaciones 

l. Pueden producirse m e mbranas opacas sobre la superfi c ie 
posterior de la hialoides dcsprend ida y extenderse desde las 
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lIrc:ldas temporales superiores hasta las inferiores (Fig. 
14.46). En algunos casos las membrJnas pueden oscurecer la 
mácula y afectar posteriormente a la agudez.1 visual. 

Fig.14.46 
Tejido glia l avascular extenso y un desprendimiento de retina 
traccional inferio r localizado en una retinopada diabética 
pro life ra tiva inact iva. (Corte!"Ja del Wi!mer Ere lnstitute.) 

2. La rubeosis iridis (n(!Qva."culari1.:lciÓn del iris) puede pro­
ducirse en los ojos con RDP y. si es grave. pucde d:l r lugar al 
desa rrollo de glauco ma neovasc ul ar ( I"er CapÍl ul o 9). La 
ru beosis es panicularmentc frceucrllc en oj os con isquemi a 
n::li ni ana grave o desprendimien lo de reti na pen;iSlenle des­
pué~ de una vilrectornfa vú. pars plana :.in éx ilo. 

Vitrectomío vío pors piona 

Es el prin cipal método de lral llm iento de IlIs compli caci ones 
graves de la RDP. 

1. Indicaciones 
(l. La Il emormgia vítrea persistem€ grave es la ind icación 

más frecuente. En estos casos la dCllsidad de la hemorra­
gia impide el tra tamiento adecuado con PRF. Si no e:ll:Íste 
rubcosis iridis. la vitrcclOmía de ntro de los 3 IllC:'cs 
siguientes a la hemorragia vít rea inie1:.1 debe plantearse en 
p:lcientes con diabetes tipo 1 y aproximadament c a los 
6 meses en los pacientes con di abetes tipo 2. 

b. El deliprelldimiellto de retina fraccio/lal que amenaza o 
afect:¡ a la mácula debe tratarse I> in retmso. Sin cmb..rgo. 
pUL-den verse desprendimientos tr.lecionales extr:.macula­
re~ porque. en muchos casos. permanecen estacionarios 
durante período~ prolongados de tiempo. 

c. El despre/ldimiel/to de refil/u combillado tracciQ/lal y 
reglllatógello debe tratarse urgenlc menle . incluso si la 
mácula no e..,¡á afectada. porque e:. probable que cl lí(IUi­
do I> ubretin iano d ifunda rápidmllente hasta ¡¡rectar a la 
mácula. 

d. La hemorragia mbhialoidea premacular. si es densa 
(Fig. 14.47) Y persistente. debe v:r lorarse p:lra vitrectomí:l 
porque, si no se trata. la membrana limilante interna o la 
hialoides postcrior pueden actuar como pumo de arranque 
de una proliferac ión fibrovaseular posterior y el consi­
guiente desprendimienlo macul ar traccional o de ectopia 
foveal por la conlmeción de las membmna.~ epirrelinianas. 

e. El edema maClllar se puede benefi ciar en ocasiones de la 
vit rectomía vía pars plana como se ha comentado antes. 

Fig.14.47 
Hemo rragia prerretinlana que oscurece el polo posterior. 

2. Objetivos 
a. Extracciól/ del gel vareo. que el imi na el punto de armn­

que :l lo largo del cual puede prol ifemr posteriormente el 
tcj ido librovllscular. Si se con'ligue este objetivo. frecuen­
temente también tiene lugar la invQlución dcl tcjido neo­
vascular existente. 

b. Extracción lle la Ilemorragia vítrea . 
c. La reparación llel desprendimiento refil/ial/o se consigue 

mediante esci sión de las membranas traccionales (Fi g. 
14.48a) Y la eliminación del tejido fibrova.'\Cularde l:l super­
ficie retiniana. Las roturas retinianas deberían cerrarse. 

ti. I'revenciól/ {le n€OYQsculariZllció" posterior mediante 
endofotocoagulación con láser (Fig. 14.48b). 

Fig.14A8 
Principios de la cirugla vrtrea para la enfermedad ocular 
diabética avanzada. (a ) Readaptació n de la retina po r escisión 
de las fuerus de tracción: (b ) endofococoagulación. 



3. Complica cio nes 
a. La n ,beosis iridis progresiva es la complicación del seg­

mento anterior más frec uente que da lugar a fracaso de la 
técnica. Ti ene una incidencia aumentada en los ojos sin 
cri stalino y en los que presentan áreas residuales de retina 
desprendida. En los ojos con desprend imiento de rel ina 
IOlalla inci dencia de ru bcosis es virtualmente del 100%. 

b. Catarata . que puede ser el resultado de la progresión de 
opacidades preexistentcs del cristalino o del traumati smo 
quirúrgico. 

c. Glal/coma. que puede ser secundario a rubeosis o puede 
ser del tipo de células fa ntasma o por hematíes (l'er Capl­
tuI09). 

d. Hemo" agia vítrea recl/rrellle. que puede estar causada 
por proliferación fi brovascular reciente. 

e. Desprendimiento de retil/a , que puede estar causado por 
comp licaciones int raoperalorias. como tracción sobre la 
base vítrea o la creación inadvertida de roturas recientes con 
el instrumento de corte u otros. También puede ocurrir des­
pués como resultado de proliferación fi brovascular reciente. 

4. Los r esulta dos vis uales dependen de las ind icaciones 
especfficas de la cirugía y la complej idad de las ano malías 
vil.reorrelinianas preexistentes. En general. alrededor de l 
70% de los casos experimenta mejor!a visual. cerca del 10% 
empeoran y el resto no sufre cambias en la visión. Parece que 
los pri meros meses tras la operaciÓn son vitales. Si el ojo está 
bien después de 6 meses. el pronÓstico a largo plazo es favo­
rable porque la incidencia de posteriores complicaciones que 
comprometen la visión es baja. Los fuctores asociados con 
un pronóstico favorab le son : 
• Buena función visual preoperaloria. 
• Edad de 40 años o menos. 
• Ausencia de rubeosis iridis y glaucoma preoperalorios. 
• PRF preoperalOria de al menos una cuana parte del fondo 

de ojo. 

Detección de la retinopa t ía diabética 

Todos los pacientes di abéticos con edfld superior a los 12 flños 
ylo que entran en la pubertad deben estudiarse, y los q ue pre­
senlan factores de riesgo de pérdida visual deben derivarse a un 
oftalmólogo. El estudio incluye la determi nación de la agudeza 
visual cercana y lejana, y el exame n del fondo de ojo después dc 
di latación pupilar con tropicamida al 1%. 

l . Revisió n anual s in d e riva ció n 
• Fondo de ojo normal. 
• ROB leve con pequenas hemorragias ylo pequeños exuda­

dos duros de más de un di ámetro papilar desde la fóvea. 
2. De rivación rut inaria a l o fta lm ó logo 

• ROB con grandes exudados circinados denlrO de las arca­
das temporales mayores IX!fO sin comprometer a la fóvea. 

• ROS sin maculopatía pero con agudeza visual reducida 
p..1ra determinar la causa de la nfectación visual. 

3. Deriva ció n precoz a l o ftalmólogo 
• ROB con ex udados duros y/o hemorragias dentro del diá­

metro de una papila dewe la fóvea. 

Enferme dad vascular r eti n ian a 

• Maculopatía. 
• ROpr. 

4. Deriva ció n urgente a l o fta lmólogo 

• ROP. 
• I-lemorragia vít rea o prerret iniana. 
• Rubcosis iri di s. 
• Ocsprendi mienlo de retina. 

venosa retiniana 

Introducción 

Clasificación 

l . Oclusión de una ra m a ve no sa re ti niana (ORVR). 
2. Oclusión de la ve na ce ntral d e la retina (OVCR). 

• No isquémica. 
• Isquémica. 
• Papilonebitis. 

3. Oclusión venosa he m ir retinla na . 

Patogenia 

La artcriolosclerosis es un fac tor contribuyente impo rtante de la 
ORVR . Una arteriola retiniana y su correspondiente vena com­
parten una cubierta adventicia común. por 10 quc el engrosamien­
to de la arteriola parece comprimir la vena s i la arteriola está 
situada anterior a la vena. Esto causa cambios secundarios. inclu­
yendo pérdida celular endotclial venosa. fonnación de trombos y 
en ocasiones oclusión. De forma similar, la vena retiniana central 
y la urteria retiniana cenlral comparten una cubierta advent icia 
común por detrás de la lámi na cribosa. de forma que los cambios 
aterosderóticos de la arteria pueden comprimir la vena}' precipi­
lllr la OVeRo Por 10 tanto. parece que tanto la enfermedad venosa 
como arterial contribuyen a la ocl usión venosa retiniana. La oclu­
sión venosa causa elevación de lu presión venosa y capilar con 
e~t ancallliento del flujo sanguíneo. El estancamiento da lugar ¡¡ 
hipox ia de la retina que depende de la vena obstruida. lo que a su 
vcz da lugar a lesión de las células endoteliales capilares y extra­
vasación de los constituyentes de la sangre. La presión tisular está 
aumentada. lo que causa estancamiento posterior de la circulación 
e hipox ia, de forma que se establf.:ce un círeulo vicioso. 

Asociaciones subyacentes 

En orden de importancia, los sigu ientes tras tornos se asociun 
con un riesgo aumentado de oclusión venosa re ti niana: 

l . La edad avanzada es el factor más importante; más del 50% 
de los casos OCUITCn en pacientes de más de 65 afios de edad. 

2. Las e nfe rmedad es sist émicas incl uyen hipertc nsión. 
hiperlipidemia. diabetes. consumo de tabaco y obesidad. 

3. La p resió n intraocula r a ume nta d a (p. ej" glaucoma de 
ángulo abierto primario. hipertensión ocular) aumenta e l 
riesgo de a VCR. 
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4. Enfcrmedade:. infl amatorias como la sarcoidos i .~ y la 
enfermedad de Beh"cl pueden asociarse con peri nebitis re ti­
nian:! oclus iva. 

S. Hiperviscosidad asociada con policitcmia o proteínas plas­
máticas anormales (p. cj .. micJoma. macroglobu /inemia de 
Waldenstrom). 

6. Los trastornos trombofilicos adquiridos incluyen hiper­
homocislinemia y sfndrome de anticuerpos amifosfolípido. 
La elevació n de la homocisteína en plasma también es un 
factor de riesgo de infano de miocardio. accidente vascular 
cerebra l y enfermedad carotídea además de Oye R. especial­
mente el tipo isquémico. La hipcrhomocistinemia es fácil ­
mente reversiblc en la mayoría de casru; con ácido fólico. 

7. Los trastornos trombofilicos adqu iridos Sol! pueden asociar 
con oclusión venosa en adultos jóvenes. Éstos incluyen cifras 
dcvndas de lo~ f¡¡ctorc~ de congll lación YI[ y XI. defi ciencias 
de ant icoagu[¡¡ntes como antitrombina JII . proteína e y s. y 
resistenci:! ¡¡ I.:t proteínn e acti vOlda (factor V de Leiden). 

NB; l os factores que par ecen dism inuir el riesgo de 
o clu sl6n venosa son e[ aumento de \a actividad física y un 
consumo moderado de alcohoL 

Oclusión de una rama venosa retiniana 

Clasificación 
l. La oclusión de una rama venosa m ayor se puede ~ lIbd i ­

vid ir de la s igu iente forma: 
• Oclusión de una rama tempoml de primer orden en la p:¡pi­

la óPlica (Fig. 14.49a y ver Fig. [4 .52a). 

Flg.14.49 
Clasificac.ión de la oclusión venosa retiniana según el lugar 
del bloqueo (ver texto). 

• Ocl usión de una rama temporal de primer orden lejos de la 
papil:¡ ópt ica pero a fec tando a [as r:Jmas de la máCu la 
(Figs. [4.49b y 14.50). 

Fi,. 14.50 
Oclusión venosa retiniana de una rama macular supero temporal. 

2. Oclusión de una rama macular menor que afecta sólo 
a una rama macular (Figs. t4 .49c y 14.5 1). 

1. Oclusión de una r ama periferica que no afecta a la cir­
culación macular (Fig. 14.49<1-0. 

Fi,. 14.51 
Oclusión venosa retiniana de una rama macular. 

Signos clínicos 

l. La prese ntación depende de la cantidad del drenaje macu· 
lar comprometido por la oclusión. Los patientes COII afecto· 
ción ffiocular suelen presentar de foona brusca visión borro­
sa y metamorfopsia o un defecto rclativo del campo visual. A 
\·ecc.s una oclus ión periférica puede ser as intomática . 

2. La agudeza visual es variable y depende de la impon ancia 
de la afectaci ón macular. 

1. Fondo d e ojo (Fig. 14.52a) 
• Yenas dilatadas y tortuosas periféricas nI lugar de la oclusión. 
• Hemorragias en [[ ama y hemorragias en forma de «pun­

to -mancha». edema re tiniano y ex udados algodonosos 



. 

que afectan a la parte de la retina drenada por la vena obs­
truida. 

4. La AGF duran te la fa~e precoz muestra hipofluorescencia 
debi da :l bloqu eo de la nuoresce ncia coroidea de base por 
hemorragias rct in ilmas (Fig. 14.52b Y e). La fase tardía 
mueSlm hiperfluorescenc ia debida a extravasación (Fig . 
l4.52d). 

S. Curso. Los signos agudos tardan 6· 12 meses en resolverse y 
pueden susliluirse por lo siguiente: 
• CobcrturJ. venosa y esclerosis periférica al lugar de la obs­

trucción con una cantidad variable de hemorragia residual 
(Fíg. 14.53). 

Fil. 14.5l 
Oclusión venosa ret iniana antigua de una rama superotemporal 
que muestra revestimiento venoso. hemorragias residuales 
y algunos exudados duros. 

• Localmente se desarro llan eanales venosos colaterales. 
caracterizados por vasos ligeramente tortuosos (Fig. 14.54). 
a través del rafe horizontal entre las arcadas vasculares infe­
rior y superior, o en la papi la óptica (Fig. 14.55). 

Fil. 14.54 

Enfermedad vascular reti nia na 

Fia:. 1-4.52 
(a) Oclusión venosa retiniana de una rama 
principal; (b y e) angiografla con 
fluoresceina en fase venosa que muestra 
hipofluorescencla debida a 
enmascaramiento por sangre y exudados 
algodonosos; (d) fase tardla que muestra 
hiperfluorescencia debida a extravasación, 
(Cortesb de S. M,lewsld.) 

Colaterales desP'Jés de odusión de una rama venosa retiniana . 

• Micro.aneurismas y exudados duros (Fig. 14.56) se pueden 
asoc iar con depósito de cristales de colesterol. 

• La mácula puede mostrareambios en el EPR o g[iosis epi­
rretin iana. 

Pronóstico 
Es razonablemente bueno. Al cabo dc 6 meses aproximadamcn­
te el 50% de los ojos presentan colatera les eficientes. con un 
retorno de la agudeza visual a 6/ [2 (0 .5) O más. La posible can­
tidad de recuperación visual está determinada por la cantidlld de 
dre naje venoso afectado por la ocl usión (que está relacionada 
con el lugar y el tamaño de la vena ocluida) y la gravedad de la 
isquemia macular. Las dos principales complicaciones quc como 
prometen la visión son: 
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Fil . 14.55 
Colaterales de la papila después de una oclusión de la vena 
central de la retina no Isquémica. 

Fil . 14.56 
Exudados duros en la mácula después de una oclusión venosa 
retiniana de una rama superotemporal. 

l . El e dema m a cu la r cró nico es la causa más frecuente de 
mal a agudeza visual persis tente después de una ORV R. 
Algunos pacientes con una agudeza visual de 6/ 12 (0.5 ) o 
menos pueden benefi ciarse de la fotocoagulación con láser. 
dado que la mácula está cdem:ltosa y no isquémica. 

2. Neovascula riu ción . La NVP tiene lugar en aproximada­
mente el 10% de los ojos y la NVE en el 20-30%. La inci­
dencia de mnoos aumenta con la gravedad y la extensión de 
la afectación. La NVE suele producirse en el borde del sec­
tor tri:mgul:.r de la retina isquémica no drenada por la ven:. 
oc luida. La neovascularizac ión puede producirse en cual­
quier momento en los 3 primeros años. pero sue le aparecer 
durante los primeros 6 - [2 meses. Es una complicac ió n 
grave porque puede originar hemorragia ví trea o prerreli­
niana persistente y en ocasiones desprendimiento de retina 
traccional. 

Seguimiento 

El p.1cieme debe ser revisado al cabo de 6--12 semanas con AGF. 
para que las hcmormgias retinianas se aclaren lo suficiente. El 
manejo posterior depende de la agudeza visual y de los hallaz­
gos angiogrMicos. 

• Si la AGf muestra perfusión macu lar y agudeza visual ade­
cuadas. no se prccis.1Iratamiento. 

• Si [a AGf muestra edema macular y buena perfusión macular 
(Fig . 14.57) Y la agudeza visual sig ue sie ndo 6/12 (0,5) o 
menos después de 3 meses, debe plantearse la fotocoagu la­
ció n con láser. Si n embargo. antes de l tratamiento la AGF 
debe estudiarse con detalle para identificar las lOnas de extm­
vasación. También es muy importante identificar los vasos 
colaterales. que no pierdan Iluoresceína. porque en este caso 
no deben tra tarse. 

Fil. 14,57 
Anglograffa ton fluoresceina que muestra una extensa 
extravasact6n pero una buena perfusión macutar después de 
una oclusión venosa retiniana de una rama superotemporal. 

• Si laAG F mueslr'J. fa lla de perfusión macular (Fig. 14.58) y la 
agudcza visual es mala. el tmtamiento con láser no mejorará 
la visión. Sin embargo, si la AGF mues tra una d istancia equi. 
valente a c inco o más d iámetros papilares de no perfusión. 
hay que revisar al paciente a intervalos de 4 meses durante 12 
a 24 meses debido al riesgo de neovascularización. 

Tratamiento con láser 

1. El e d e m a macular se trata con fo tocoagu]ación con láser 
con un patrón cuadrieu[ado (impactos de 50- 1 00 ~m separados 
por el espllcio de un impacto) con una potencia suficiente para 
producir una reacción media en la zona de extravasación iden-



FI,. 14.58 
Angiografla con fluoresceina que muestra un cie rre capilar 
extenso después de una oclusión venosa recinlana de una rama 
superotemporal. 

titicada med iantcAGF. Los impacto!. no han de extenderse 
más cerca de la fóvea que el borde de la zoml a'lascular foveal 
(ZAF) y no han de ser más periféricos (Iue las areadas vascula­
res mayores. Hay que procurar c"ilar cltratamiento sobre las 
hemorragias int rarreli nianas. El control debe hacerse a los 2-3 
meses. Si persiste el edema maculur ¡,c puede considerar un 
nuevo tratamiento. aunque los resultados pueden ser decepcio­
nantes. 

2. La neovascula rización se tra ta eO I1 fotocoagulación con 
láser con un patrón difu so (impactos de 200-500 )1m separa­
dos por el espacio de un impacto) con una potencia sufic ien­
te para producir una reacción media cubriendo todo el seg­
mento afectado según q ueda de fin ido en la fotografía en 
color y en la AGF. El control debe hacerse a las 4-6 semanas. 

Enfe rme d a d va scular retiniana 

Si persiste la neüvascularizaciÓn. un nuevo tratamiento suele 
ser efectivo para inducir su regresión. 

Oclusión de la vena central 
de la retina no isquémica 

/...1 OVeR no isquémiea es el lipa más freeucnlc. supon iendo 
aproximadamcntec1 75% de todos los casos. 

Signos clln icos 

l . La presentación es con visión borro!ill unilateral brusca. 
2. La afect a ció n visua l es moderada o grave. 
3. No ex iste defecto pu pilar aferent e o es leve (al contrar io 

que en la QVeR isquém ica). 
4. Fondo d e o jo (Fi g. 14.59a) 

• Ton uosidad y di latación vari ables de todas las ramas de la 
vcnll retini ana central. 

• Hemormgills ret inianas en forma de mancha-punto y en 
llama. distribuidas por los cuatro cuadrantes y más nume­
rosas en la periferia. 

• Elludados algodonosos ocasionales. 
• El edema papilar leve o moderado y el edema macular son 

frecuenIes. 
S. La AGF muestra re traSo de l retorno ve noso. buena perfu­

sión capilar retini ana (Fig. l4.59b Y c) Y extravasación tar­
día (Pig. 14.59d). 

6. Evo lució n . La mayoría de los signos agudos se resuelven en 
los 6- 12 meses siguientes. Los ha llazgos residuales en algu­
nos casos son vasos colaterales en la papila. gliosis epirrcli­
niana y cambios pigmentarios en la mácula. La conversión 
a una QVe R iS'luémica ocurre en c1 15% de los casos en 
4 meses y en cl 34% en 3 años. 

fil' '-4.59 
(a ) Oclusión de la vena central de la 
retina no isquémica: (b) fase 
arteriovenosa que muestra bloqueo de la 
fluorescencia por hemorragias: (e) fase 
venosa ta rdla que muestra 
hlperfluorescencia precoz en la mácula 
debida a extnlvasación: (d) fase tardía 
que muestra hiperfluorescencía marcada 
debida a extravasación extensa. (Cortesa 
de s. M,lew5ki.) 
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Pronóstico 

El pronóstico. cn los casos que no pa~:Ln a ser isquémicos, es 
razonablemente bueno, con una restaumción a la norma lidad o 
casi normalidad de la agudeza visual en cerca del 50%. La prin­
cipal causa de mala agudeza visual es el edema macular cistoi· 
de crónico, que puede dar lugar a e¡¡mbios sec und¡¡ rios en el 
EPR. En ciert a medida el pro nóstico depende de la ag udeza 
visual inici al de la s igu iente fonm : 

• Si la agudeza visual inicial es 6/ 18 (0.3) o mejor, probable­
mente se nl fl ll tendrá igufll. 

• Si la aguder.a visual inicial es 6124-6160 (0.25 a 0.1 ), la evolu­
ción cl ínica es variable y la visión puede mejorar posterior­
mente, (¡uedar igual o emIX'Orar. 

• Si la aguder.a visual in icial es in ferior a 6/60 (0. 1). es poco 
probable que mejore. 

Trotamiento 

1, El seguim ie nto debe hacerse durante 3 anos pum detectar 
la convers ión a QVeR isquémica . 

2. El tratamie nto mediante láser de alta intensidad para crear 
una anastomo~is entre una vcnll ret iniana y unll \'ena coroidea. 
salvando de estll form a el lugar de la obstrucción del fl ujo 
venoso. puede resultar beneficioso en algunos CaSOS, pero no 
Cl.rece de posibles r iesgos como pro liferación fi brosa en el 
lugar de aplicación del láscr (Fíg. 14 .60). Y hell'lormgia de la 
vena rota o de los vasos de la coroides. El edema macular cis­
toide cr6nicO no responde al tratamiento con láser. 

Oclusión de la vena central 
de la retina isquémica 

Signos clínicos 

1. La prese nta ción es con una pérdida unilateral , grave y 
brusca de la agudeza visual. 

Fil. 14.61 

Fig, 1<4,60 
Proliferación fibrosa en el lugar de una anastomosis inducida 
con láser para una oclusión de la vena centnl de la retina no 
isquémica. 

2. La afe ctacion visua l es profunda. 
3. El defect o aferente pupila r es marcado. 
4. Fondo d e ojo (Fig. 14.6 1 a) 

• Tortuosidad e ingurgi tación marcadas de todas las ra mas 
de la vena centml de la retina. 

• Ex tensas hemorragias re tinÍ¡mas e n forlOu de mancha­
punto y en llama que ufectan n la re tina perifé ri ca y al polo 
poste rior. 

• Exudados algodonosos. que pueden ser nu merosos. 
• Edema y hcmornlgia maculares. 
• Edema papilar e hiperemia grnvcs. 

S. La AGF muestra enmllscafllmiento cent ra l de l lecho vascu­
lar re ti niano por hemorragias retinianas y extensas árcns d e! 
falta de peñusión capilar (Fig. 14.6 Ib). 

6. Evo lució n . La mayoría de los s ignos ag udos se resuelven 
durante los sigui entes 9- 12 meses. Los hal lazgos res iduales 
son vasos colaterales en la papila, gliosis epirretini ana macu-

(a) Oclusión de la vena central de la retina isquemica: (b) angiografia con fluorescelna que muestra una no perfusión capilar extensa. 



lar y eambio~ pigmentarios. En rams ocasione:. puede tl rare­
cer fibmsi:. <;ubrcliniana l>i milar a la asociada <.:on la degene­
ración macular a'WCi:lda a la cdlld cxud:.tiva. 

7. El pronóstico el> extrcmad:unenle malo debido a la isquemia 
mllcular. Se produce mlx.'osi ... iridis en aproximadamente el 
50% de los ojos. gcncmlmenlc Cnlre 2 y 4 meses (glaucoma 
de los 100 días), y:.i no se lrolla vigoro:.amente con PRF, hay 
un riesgo elevado de glaucoma ncovascular (¡'I'r Capítulo 9). 

Tratamiento 

l. El seguimiento debe hacerse con intervalos dc I mes duran­
te 6 mescs pam dctcct:.r la neovasculari zación del segmento 
ante rior. La neova ~c ular"ÍJo'ac i ón del ángulo, aunque no es 
sinóni mo de posib le glaucoma neovascular. es el mejor pre­
dictor cl ínico del posible riesgo del mismo porque puede pro­
ducirse en ausenciu de ncovllscularizllción en el borde pupilar. 

NB: Por lo tanto. hay que realizar una gonioscopia de 
rutina de los ojos de riesgo: la si mpl e exploración con la 
lámpara de hendidura del iris no es suficiente. 

2. Tratam iento. 1...1 PRF (Fig. 14.62) debe IlcvlU"M: a c:.bo :.in 
delllor.! en los ojos con neovasculllriLaei6n del ángulo o del 
iris. La le rolpia con láser profiláctic:. e:.tá indicad,. s610:.i no 
es posible un seguimiento pcriódico. De:.gr ... ciadamente. las 
hemorrJ.g ia.<; re tinianaS:1 menudo no se han aclarado lo sun­
ciente en cl mo mcnlO en que es necesmi a la fotocoogulación. 

Fig. t4.62 
Aspecto después de fotocoagulac i6n pan retiniana con láser 
por rubeosis iridis asociada con oclusión de la vena central 
de la retina isquémica. 

Papiloflebitis 

LOl papilonebili ~ (vasculili s papilar) e~ un nwdro in frecuente 
que afecta trpicamente a pucie11les sano~ con edades po r debOljo 
de los 50 años. Se cree que lu l e~ i6n ~ubyacen te e~ una tumefac-

Enfermedad vascular retiniana 

ei6n papilM que da lugar a conge:.t ión venosa secundaria más 
que trombosi ... venosa que se produce a nivel de la lámina cribo­
sao como ocurre en lo.~ pacientes ancianos. 

l. 1...:1 prese ntación c:. con visión borrosa relat ivamente leve 
quc empeorJ.lípicamellle por la manan: •. 

2. La afectación visual es leve o moderad: •. 
3. No exiMe defecto aferente pupilar. 
4. Fondo de ojo (Fig. 14.63) 

• El edema papil ar ~c puede a~ociar con exudados algodo­
noso~ y es el hall:lIgo dominante . 

• Las venas cs t ~ n d il atadas y to rtuosa~ y hay un Ol cantidad 
variable de hemorrag ias retinianas. confinadas habitu al­
mente a la zona purapapilar y el fondo de ojo l}Osteri or. 

5. La mancha ciega está allll1ent:ld:l de tamaño. 
6. La AGF mlle~ t ra re l ra~o en el Ilen:ldo venoso. hiperfiuores­

ccncia debida a ex trava~aci6n y buena perfusión capilar. 
7, El pronóstico es muy bu<:tlo a pesar de que no se tra te . En 

el 80% de l o~ c;¡ ~()s ~e alcanza una agudeLa visua l final igua l 
o ~upc rio r a 611 2 (0,5). El reslO sufren afectac ión visua l 
importi1l11e y perma nente como resu ltado de edema macular. 

Oclusión venosa hemirretiniana 

La oclu:.ión veno ... u helll irretiniana es me nos frecuente que la 
ORVR y la OVeRo Supone 1:\ oclusión de la rama superior o 
inferior de la vcn:. re tin i:ma cent ral. 

l. Clasificación 
a. Oc lu ~ión IMlll isJérica de una rama pri ncipal de la vena 

re tiniana ccnt ml en o tCre:l de la papila. 
b. 1 ... 1 oc lu~ión hemicelllral. <luC e:. mcnos frecuente. afecta 

a un tronco de una ven:l re tiniana central con dos troncos. 
q ue pcr~i~te en la parte :Interior de la ellbcza dcl nervio 
6pti co como una variante congénita. 

2. La presentación e~ con un defecto alt itud inal del campo 
visual de forma brU S'· <l . 
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3. L<'I afectación visual es variable. 
4. Fondo de ojo. Muestra los signos de la ORVR. que afectan 

al hemisferio sUI>crior o inferior (Fig. 14.64). 

Flg . ••. 64 
Oclusión venosa hemirretiniana inferior. 

5. L.a AGF mue:.tm enm:lscammiento por hemorragias. hiper­
nuorescencia debid .. :. extravasación y no perfusión capilar 
re tin i .. n .. variable. 

6. El pronóstico depende de la gravedad de la isquemia macu­
lar y e l edema. 

7. El tratamiento depende de 1:1 gravedad de la isquemia reti ­
niana. Una isquemia retiniana extensa comporta el riesgo de 
glaucoln:l n<..'Ovascular y debe tratarse de la misma forma que 
la OVCR iS(luémica . 

• Oclusión arterial retiniana 

Introducción 

Clasificación 

l . Oclusión de una rama de la arteria retiniana (ORAR). 
2. Oclusión de la arteria central de la retina (OAeR). 
3 Oclusión de la arteria ciliorretiniana. 

Causas 
l. La trombosis relacionada con aterosclerosis a nivel de 

la lámina cribosa es con diferencia la causa de base más fre­
cuente de OACR y representa aproximadamente el 80% de 
los C" :'01>. 

2. Embolismo carotideo originado en la bifurcación dc la 
:lneriu cnrotid .. común. éste es un lugar extremadamente vul­
nemble !"Im IlIll!"lrición de ulceración ateromatosa y esteno­
sis (I'('/" Capítulo 20). Los émbolos retinianos de las arterias 
c:.rotid:.s pueden ser de los tres tipos siguientcs (Fig. 14.65): 

Fig.1 4.6S 
Principales tipos de émbolos retinianos. 

Fibfln oplequet8f1oS 



a. Los émbolos de cole.~{(!rol (placas de Hollenhorst) aparecen 
como lluvi as intermitentes de cri.'>lalcs diminutos. brillan­
tes. refractan tcs, dc co lor dorado o amari llo -naranja y a 
mcnudo locaJi7 .. ado:. en las bifurcaciones aneriolares (Fig. 
14.66). Rar.unente causan obstrucción importante de las 
arteriolas re tiniana:. y con frecuencia son asintomáticos. 

Fig. 14.66 
Émbolos de colenerol (placas de Ho llenhorst). 

b. Los émbolosfibrilloplaqllluarios son pan ículas alarga­
das. de color gr i ~ mate. quc suelcn ser múltiples y a veces 
ocupa n toda la luz (Fig . 14 .67). Pueden provocar una 
isq uemia cerebra l tr¡¡nsi toria re tiniana, ocasionando 
amaurosisfi /8ax. y en ocasiones urw obstrucción comple­
ta. La amauro~ i sfil8ax se caracteriza por una pérdida de 
visió n un ilateral indo lora. a menudo descrita por e l 
paciente corno un tclón que cae sobre e l ojo, generalmen­
te desde arriba haSla abajo pe ro a veces al revés. La pérdi­
da visua l. que puede scr co mpleta. suele du rar a lgunos 

Fig.14.67 
Émbolos fib rinoplaquctarlos. 

Enfermedad vascular retiniana 

minutos. La recuperación sigue el mismo modelo que la 
pérd ida in icial, aunque suele ser m:is gradual. La frecuen­
cia de los :Itaques puede variar desde unas cuantas veces 
al día hasta una sola vez cada varios meses. Los ataques sc 
pueden asociar con i!l<J lIcmia cercbraltransitoria ipsilatc· 
mi con signos cont r..rlatcra les. 

c. Los émbolos cálcicos puedcn originarse a part ir de placas 
alcromatosas en la aorta ascendente o las arterias caróti­
das, asf como cn válvulas card íacas calcificadas. Suelcn 
scr únicos. blancos. no brillantes y gcnemlmcnte muy cer­
canos a la papila (Fig. 14.68). Cuando sc localizan c n la 
propia papil a. pucdcn pusar fácilmcnte por alto porquc 
tienden a fu ndirse con la papila. Los émbolos cálcicos son 
mucho más peligrosos para el ojo que los otros dos ti pos 
porque pucdcn cnusar una oclusión permanente de la ane­
ria ccntra l de la redna o de una dc sus ramas principales. 

Fig. t4.68 
Émbolos cálcicos en el borde infe rior de la papila. 

3. Arteritis de cé lula s giga ntes. 
4. El e mbolismo ca rdíaco es responsahle aproximadamemc 

dcl20% de las oclusiones arteriales ret ini lUlas y se asocia con 
un riesgo aume ntado de e nfermedad eerebrovascular. La 
artcri a oft álmi ca eS la primera rama de la arteria carótida 
interna, por lo q ue el material e mbólico del corazó n y las 
ancrias carótidas tienc un camino relalivamente directo hacia 
el ojo. Los émbolos que se originan en el corazón y sus vál­
vulas pueden ser de los siguicntcs cuatro tipos: 
a. Cálcico de las válvulas aónica o mitral. 
b. Vegetaciolles de las válvulas cardíacas cn la cndocardit is 

bactcrinnn. 
c. Trombos del lado i1..quicrdo del comzón. consccutivos a 

infarto de miocardio (trombos muralcs). estenosis milral 
asociada con fibri lación :lUricular o prolapso de la válvu­
lamitml. 

d. Material mixomatoso procedcntc del rarísimo mi xoma 
auricular. 

5. La periarte rítis. que puede asociarse con dennatomiosit is, 
lupus eritematoso sistémico, poliar1cri tis nudosa, granulomato-
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sis de W ... 'gel1er y enfennooad de Beh~et puede ser TC..,;pons..1ble 
en ocasiones de ORAR. que puede ser múltiple (Fig. 14.69). 

Fig. '''.69 
Múltiples oclusiones de ramas arteriales retinianas en una 
poliarteritis nodosa. 

6. Los trastornos trombofilicos. como hiperhomocistine­
mia. síndrome de an ticuerpo~ antifos fol ípido y defectos heTe­
d i t a rio~ de ant ¡co;¡guJ¡mte~ naturales. pueden asoc iarse en 
oca~jone~ (1 orn. trucción arteli"l retiniana en personas jóvenes. 

7. La migraña retiniana rara mente puede ser la causa de 
ocl usión arte ri al reti niana en personas jóvenes. Sin embargo. 
el d iagn6~tico ~6 1 0 debe hacerse después de haber exc luido 
otras causas más frecuentes. 

Oclusión de una rama arterial retiniana 

La ORAR ~e debe habi tu almente a un émbolo y ocasional men­
te a pcriarterit i~ . 

l. La presentación es con defecto alti tud ina l del ca mpo 
vi ... ual grave y de forma aguda. 

2. La afectación visual es vari able. 
l. Fondo de ojo (Fig. 14.70a) 

• Op~lcidad retiniana que corresponde a la zona de isquemia 
como resultado del edema. 

• Es trechamiento de arterias y venas con sedimentación y 
segmentación de la columna de sangre. 

• Pueden ex isti r uno o más émbolos. 
4. La AGF muestra ret raso en el llenado capilar y enmascar:.l ­

miento de la nuore~cenc i~1 de base por tumefacción retiniana 
que está con fi n~lda al sector afcctado (Fig. 14.70b). 

5. El pronóstico es malo si no se puede eliminar la obstruc­
ció n en pocas horas ( I'a des pués). El defecto del clImpo 
visual e~ perm ancnte y la arteria afec tada se mantic ne ate­
IUlada. Sin e mbargo. en oc asiones, la rccanali zaci6n de la 
arteri a obstruida puede dejar signos oftalmoscópicos sutiles 
o ausentes. 

Oclusión de la arteria central 
de la retina 

La OAC R suele ser el resultado de una ateroselerosis. aunque 
también puede deberse a émbolos cálcicos. 

l . La presentación es cun una pérdida de visión aguda y pro­
funda. 

2. La afectación visual e~ profunda excepto si una partc del 
ha.l papi lomacular es suplida por una arteria ciliorretiniana. 
en cuyoca~ se puede conservar la visión cenlral. 

3. El de fecto pupi lar aferente es importante o total (pupila 
amaur6tica). 

4. Fondo de ojo 
• Atenuación de arterias y venas con sedimentación y seg­

mentación de la columna sanguínea (en camión de ganado) 
(Fi g. 14.7 1). 

• Opacidad retini ana extensa (Fi g. 14 .72) . 
• El renejo namllja de los vasos cocoidcos intactos por deba­

jo de la fóvea destaca en contraste con la rctina pálida de 
alrededor. dando lugar a un aspecto de ,<mancha rojo-cere­
za» (Pig. 14.73). 

• En los ojos con una arteriola ciliorret inia na parte de la 
mácul a m<tntiene el color normal (Fig. 14.74a). 

5. La AGF mucstra retraso en el Ilcnado arterial yenmascara­
micnto de la flUOTCl>CCncia de base coroidca por tumefacción 

Fig. ''' .70 
(a) OdusiÓfl de una rama 
superotemporal de la arteria retiniana; 
(b) angiograf.a con fluorescelna que 
muestra hipofluorescend a del secto r 
afectado debido a ausencia de llenado 
arterial 't bloqueo de la fluorescencia de 
base por edema. (cortesia de S. Milewski.) 



Fil. '''.7' 
Oclusi6n aguda de la arteria central de la retina que muestra 
atenuacl6n vascular y segmentaCi6n de la co lumna de sangre 
(en camión de ganado). 

Fi,. '''.71 
Opacidad retiniana grave en una oclusión aguda de la arteria 
centra l de la retina sin afec;tar al terr ito rio que de pende de una 
arteria ciliorretiniana. 

Fil' 

Enfe rmedad vascular retinia na 

Fil·I-4.71 
Mancha rojo·cereza en la foveola en una oclusión aguda 
de la arte ria central de la retina. (Cortesl~ de C. Barry.) 

re tiniana. Sin embargo. una arte ria eiliorreti niana permeable 
se llenará dunmte la fase precoz (Fig. 14.74 b). 

6. El pronóstico es malo debido a infano retiniano. Dcspué. .. de 
algunas semanas la opacidad retiniana y la «mancha rojo--<:crc­
za» desapart:t:en. aunque las arterias se mantienen alCnuadas 
(Fig. 14.75). l...¡,s capas reti nianas internas se vuelven atfÓlicas 
y la atrofia óptica consecutiva da lugar a pérdida pcrmanel1!e de 
toda visión út il. Algunos ojos presentan rubeosis irid is. que 
puede precisar PRF. y aprox imadamellte cl 2% presentan NVP. 

Oclusión arterial cilio rretiniana 

UI ancria cil iorretiniana. presclllc en aproximadamente el 20% 
dI:! las personas, se origina en la circulación ci liar posterior, pero 
irriga la reti na. habitual mente en la zona de la mácula y el haz 
papilomacular. 

(a) O dUSIÓfl aguda de la arte ria centra l de la retina que respeta una arteria ciliorretiniana; (b) angiografla con f1u orescelna que muestra 
perfusi6n s610 de la mácula. 
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Fil···US 
Atenuadón vascular y auofia óptica consecutiva después 
de oclusión de la arteria central de la retina. 

l. Cla sifica ció n 
a. Aülada (Fig. 14.76). que afeela típicamente a pacientes 

jóvenes con una va5Culit is s istémica :L.<;ociada. 

Fil. 1-4.76 
Oclusión aislada de una arteria ciliorretiniana. (Cortesb de S. HiI......skl.) 

b. Combilmda co" OVeR (Fig. 14.77) liene un pron6~tico 
simi lar a la QyeR no isquémica. 

Fil. 1-4.77 
Oclusión combinada de una ar teria cillorretiniana 
y de la arteria central de la retina. 

c. CfJlllbi"at!a CO II " europatía óptica isq/l émica al1ferior 
(Fig. 14.78) afecla típicame nte II pacientes con arte ritis de 
cé lulas gigantes y tiene un pronóstico muy malo . 

Fil. t -4.78 
Oclusión de una arteria d llorretiniana combinada con 
neuropatla óptica isquemia. 

2. La p resent a ción es con pérdida aguda y grave de la visión 
cenlral. 

3. Fondo d e ojo. Opacidad local izada a la parte de la reti na 
normalmente irrigada por el vaso. 

4. La AGF muestra un defecto correspo ndie nte de ll enado 
(Fig. 14 .79). 

f ig.14.79 
Angiografia con f1uoresceína de una odusión ais lada de una 
arteria ciliorretiniana que muestra hipofluorescencia en la 
mácula debida a falta de llenado y bloqueo de la fluorescencia 
coroidea. (Cortes r~ de S. Milew1ki.) 

Tratamiento de la oclusión aguda 
de la arteria retiniana 

La oclus ión :Irtcrial retiniana es un:1 emergencia porque causa 
una pérdida visual irreversible si no se restablece la c irculación 



retiniana ames del des.arrollo de un infarto retiniano. Parece que 
el pronóstico de las oclusiones c:msadas por émbolos cálcicos es 
peor que el debido a los émbolos de colesterol o plaquetas. Teó­
ricamente. la eliminación a tiempo de los émbolos dc estos dos 
últi mos tipos puede evitar la pérdida visual posterior. Con este 
fin se han prob.1do múltiples métodos mccánicos y Fannacológi­
cos. El siguiente esque ma terapéutico sistemáliw agresivo pro­
pon~ iona las mayores probabilidades de éx ito en pacientes con 
oclusiones de menos de 48 horas de duración en el momento de 
la presentación. 

Tratamiento inicial 

l. Masaje ocular uSllndo una lente de contacto de tres espejos 
aproximadamente durlll1 te 10 segu ndos. para conseguir pu l­
sación o eese del tlujo de la arteria ret in iana central (para la 
ORAR). seg uido de 5 segundos de re poso . El obje1 ivo es 
colapsar mecá ni ca menle la luz arterial y causar cambios 
rápidos en el tlujo arteriul. 

2. Dinitrato de isosorbida sublingual 10 mg para di latar 
los vasos sanguíneos periféricos y di sminuir la resistencia. 

J. Reducción de la presión intraocular con una combina­
ción de acetazolam ida elldovenosa 500 mg. seguida de 
manitol al 20% ( 1 glkg) endovenoso o glicerol oral al 50% 
( 1 glkg). 

Tratamiento posterior 

Si las medidas unteriores no tienen éxito pam restablecer la cir­
culación al cubo de 20 minutos. el tratamiento posterior es e l 
siguiente: 

l. Paracentesis de la cámara anterior. 
2. Estreptocinasa endove nosa 750.000 unidades para 

desi ntegrar los émbo los de fibr ina. co mbinada con metil­
prednisolona endovenosll 500 mg para dis min uir el riesgo de 
alergia relacionadu con la estreptocinasa y de sungrado. 

J. Inyección retrobulbar de tolazolina 50 mg para disminu ir 
la res i ~tencia relrobu lbur al !lujo. 

• Síndrome isquémico 
ocular 

Patogenia 

El síndrome isquémico ocular es un trastorno infrecuentc resul­
tado de hi poperfusión oc ular crónica secundaria a estenosis 
earotídea aterosclerótiea ipsilateral gr:l\'c. Afecta típicamente a 
pacientes en la séptima década de la vid:1 y se puede asociar con 
diabetes. hipertensión. cardiopatía isquémica y enfer medad 
cerebrovascu lar. La mortalidad a los 5 anos es del orden del 
40% , habitualmente por cardiopatr:t. Los pac ientes con srndro­
me isqu ém ico ocular también pucden tener una historiu de 
amaurosisf/lgax debid¡¡ ¡¡ embolismo retiniano. 

Enferme dad vascula r retiniana 

Signos eI/nicos 

El síndrome isqué mico ocular es unilateral e n el 80% de los 
ellSOS y afecta a los segme ntos anterior y posterior. Los signos 
son variables y pueden se r sut iles. de fo rma que cl trastorno 
puede confundirse o ¡Xls:lr desapercibido. 

l. La presentación suele ser con pérdida gmdual de la visión 
dumnte varias scm:m:ll> o meses. aunque en ocasiones la pér­
dida visual puede ser brusca. 

2. Segmento ante rior 
• Inyección epise leral difusa. 
• Edema y estr ías eOnleules. 
• Bri ll os vítreos con pocas cé lulas o ningunu (seudo iritis 

isquémiea) . 
• Pupi l¡¡ en midriasis medi a y poco reactiva. 
• Atrofi a del iris. 
• La fubcosis iridi s es frecuente y suele evolucionar a gl uu­

coma ncovascular. 
• Catarata en casos muy avanzudos. 

J. Fondo de ojo (Fig. 14.80) 

Fil. 14.80 
Atenuacl6n arteriolar, dllatacl6n venosa. hemorragias y NVP 
en un slndrome isquémico ocular. 

• Dil atación venosa. con o sin tort uosidud leve. yestrecha­
miento artcriolar . 

• Microaneurismas. hemorragias puntiforrnes y en llama y 
ocasionalmente exudados algodonosos. 

• Retinopatfu prol.ifemtiva con NVP y ocasionalmente NVE. 
• Edema macular. 
• Exi ste pulsac ión arterial espontánea más pronunciada 

cerca de la papila en la mayorfa de los casos o se puede 
inducir fácil mente ejerciendo una presión suave sobre el 
globo (oftal modi namomctrla digital). 

4. La AGF muestm llenadocoroidco retrasado e irregular. prolon­
gación del tiempo de tránsito aneriol'enoso. no perfusión capi­
lar rctiniuna. extravasación tardía y ¡iociÓn anerial prominente. 

Tratamiento 

l. Las manifestaciones del segmento anterior se trat¡¡n 
con cort icoidcs tópicos y midriáticos. 
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2. El glaucoma neovascu lar se puede tratar médica o quirúr­
gieamente (, 'erCapítulo 9). 

J . La re t inopat ia prolife rativa req uiere PRF. aunque los 
rcsu lt udo~ son menos fa vomblcs que en 1:1 ret inopatía diabé· 
tic" prolifer:ltiva. 

Diagnóstico diferencial 

1. OVeR no isq uémica 
• Similitudes: hcmorr:lgias rctiniamls unilaterales. dilatación 

venosn y exudados ulgodonosos. 
• Difere ncias: perfusión de la urteria ret iniana normal. 

hemormg i a~ más numerosas y principalrnt: nte en llama . 
existe edema de la papi la. 

2. Retinopatía diabética 
• Si mili tudes: hemorragias retinianas puntiformes y en mun­

chn. tortuosidad venosa y retinopatía proliferativa. 
• Diferencias : habi tualmente bi lateral y existen exududos 

duros. 
J . Retlnopatia hlpe r t e ns iva 

• Simi litudes: atenu::lción arteriolar y constr icción focal . 
hemorragias y exudados algodonosos. 

• Diferencias: invari ablemente bilateral y ausencia de cam­
bios venosos . 

• Retinopatía hipertensiva 

L" hipertensión sis témic:1 se d iagnostica con determinaciones 
seriadus y consecutivas de la tensión arterial iguales o superio­
res a 140190 (l'erCapftulo 20). 

Cambios retinia nos 

La respuesta primari a de las urteriol us retinianas a la hiperten­
sión sistém icn es el estrechamiento (vasoco nstr icción). Sin 
embargo. el grado de estrechez depende de la cantidud de fi bro­
sis susti tuti va previa (eSclerosis involutiva) . Por este motivo. el 
estrechamiento hipenensivo se observa en su fo rma pUn! sólo en 
personas jóvenes. En los p3ciemes ancianos. la rigi dez de las 
arteriolas reti nianas debid3 a esclerosis involuti va evi ta el 
mismo grado de estn."'Ch:lIlliemo que se aprecia en los individuos 
jóvenes. En la hipcrtensió¡, mantenida. la barrera hc matorreli· 
nianu está interrumpida en pcqucfias áreas. con aumento de la 
I>crmeabilid:ld capilm. Por lo tanto. la imagen del fondo de ojo 
de la retino]Xltía hipcrtcnsiva se can!cteriza por lo siguiente: 

l . El e st rechamiento arte rial puede ser focal (Fig. 14.8 1) o 
genemlizado(Fig. 14 .82). El diagnóstico oftll lrnoscópico del 
estrcchmniento generalizado es d ifíc il. aunque la presencia 
de estrcch:uniento focal hace muy probable que la presión 
s:mguínelL esté aumentud:1. La hipertensión grnve puede dar 
lugar ti obstrucc ión de las arteriolus precapilares y al desa­
rrollo de exudados lllgodonosos (Fig. 14.83). 

2. Ln e xtravasación vascular provoca la aparición de hemo­
mlgias reti ni anas en fo rm:l de llama y edema retini ano (Fig. 

Estrechamiento arterial focal en una hipertensión. 

Fil. 1".82 
Estrechamiento arterial generalizado en una hipertensión. 

Fil. U.8l 
Estrechamiento arter ial y un exudado algodonoso en una 
hipertensión. 

14 .84). El edema reti niano crónico puede ocasionar el depó­
sito de ex udados du ros alrededor de la fó vea en la capa de 
Henle con una contiguración macular cn cstrella (r ig. 14.85). 



FIl. '4.8<4 
Retinopada hlpertensiva grave con exudados algodonosos. 
hemorragias en llama. formación de estrella macular precoz 
y tumefacción papilar moderada. 

Fil ·14.8S 
Retinopada hipertensiva grave con una estrella macular 
completamente formada. exudados algodonosos, algunas 
hemorragias en llama y tumefacción papilar moderada. 

La ;nn1l1l111ción de la cabc:r .. 1 del nervio óptico es el da!O clave 
de la fase malignn de In hipertensión (Fig. 14.86). 

J. La arte rioloscle rosis produce engrosamiento de la p..1.red 
de los vasos, que con~la histológicamente de hial inización de 
la íntima. hipertrofi ¡¡ de la media e hipcrplasia endotelial. El 
signo clínico más importante es la presencia de cmnbios mar­
cados en los cruces arteriovenoso" (pinzamiento AV) (Fig. 
14.87), aunque este signo solo no es necesariame nte una 
indicación de In gravedad de la hipertensión. pero su presen­
cia hace prob:lble que la hipertensión haya existido duran!e 
muchos :lños. Los cambios leves en los cruces arteriovenosos 
se observan en pacicmcs con esclerosis invo luti va en ausen­
cia de hipertensión. La gradación de la arteriolosc lerosis se 
muestra en la Figll fn 14.90. 

Enferm edad vascular retiniana 

Fil. 14.86 
Retinopada hlpertensiva muy grave con edema del disco grave 
y una estrella macular. 

Fil. 14.87 
Cambios hlpertensivos en los cruces arteriovenosos. 

Cambios coroideos 
Son mros. pero pueden produci rse como resu ltado de una crisis 
hi pcl1ensiva aguda (hipertensión acelerada) en adultos jóvcnes. 

l. Las m a nchas de Elschnig son pequeñas manchas negrns 
rodcada~ de halos blancos (Fig. 14.88) que representan infar­
lOS coroid ... 'Os focales. 

2. Las estrías de Siegrist son manchas alineadas ti lo largo de 
los vasos eoroidcos (Fig. 14.89)que son indicativas de necro­
sis fibrinoide asociada con hipertensión mal igna. 

J. El desprendimie nto retiniano exudativo, a veces bila­
teml. puede producirse en 1:1 hipertensión aguda gr.l\'e como 
la asocindn con la toxemia del embamzo. 

Gradación de la arterio/osclerosis (Fig. 14.90) 

l. Grado l . En~1nehllm;cnlo su! il del refl ejo lumínico arterio­
lar. ah::nllación aneriolar geneml izada leve. especialmente de 
las ramas pc.queñas. y ocultación de las venas. 
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Fi(. 14.88 
Manchas de Elschnlg en una hipertensión. 

FI(. 104.89 
LIneas de Slegrist en una hipertensión. 

Normal 

Grado 4 

Fi(.1 4.90 
Gradación de la arteriolosclerosis retiniana (ver texto). 

2. G rado 2 , Ensancham;emo obvio del reflejo lumínico arte­
riolar y dcflcx ión de las venas en los cruces arteriovenosos 
(signo de Snlus). 

J . Grado J . Arteriolas en hilo de cobre. acumulación de venas 
diSIa!rnenle a los cruces arteriovenosos (signo de Bonnct). 
ndclgazarnicnto de las venas:1 cada lado de los cruces (signo 
de Gunn) y denexión en ángulo recto de las venas. 

4. G rado 4 . Arteriolas en hilo de plata y cambios de gr.1do 3. 

Asociaciones y complicaciones oculares 
de la hipertensión 

• Oc lusión venosa retiniana. 
• Oc lusión arteria l retini ana. 
• Macroaneurisma arteri al reti niuno. 
• Ncuropat (n óptica isquémica nnterior. 
• Parálisis ocu lomotora. 
• Ln hipertensión no controlada puede afectar de formn ndver· 

su a In retinopatfa diabética , 

• Retinopatía 
en la enfermedad 
de células falciformes 

Introducción 

Las hemoglobinopnlfas de células falciformes son causadas por 
una hemoglobina anorma l. o una combinación de ellas. que 
hace que los hematíes adopten una forma anómala en condicio­
nes de hipox iay acidosis. Como estos hematíes deformados son 
más rígidos q ue las cé lul as sanns. puede n impactarse en los 
pequcños vasos sanguíneos y obstruirlos, produciendo isquemia 
tisu lnr con un aumento local importante de la acidosis y la hipo­
xiI!. y 3ún más deformac ión celu lilr. Los trastornos falc iformes 
en los que lils hemoglobinils mUlaOles S y C se hcrediln como 
il lelos de la hemoglobina A normal tienen importaOles manifes­
taciones oculares. Estas hemoglobinas anómalas pueden existir 
en combinilción con la hemoglobina A normal o en las asocia­
dones que se indie:m a continuación: 

l . La AS (msgo falciforme) está presente en el 8% de las per­
sonas afroamericanas. Es la forma más le\'e y suele precisar 
unn hipoxin grave u OlroS t ... .lstomos para que se desencadene 
la drepanocilosis. 

2. L'I SS (enfennedad falciforme. anemia fa lcifomle) exisleen 
el 0,4% dc las personas afroamcricanas. Da lugar a compli. 
caciones sisté micas graves. como crisis de infarto tisular 
do lorosas y anemia hemolítica grave. Las complicilc iones 
ocu lares suelen ser leves y asintomáticas. 

J . Ln se (enfermedad falcifo rme C) ex iste en el 0.2% de Ins 
personus ufroamcri canas. 

4. La STha l (ta lasemia falciforme) se ilsoc iaju nto con la se 
con :lIlemia leve pero con man ifestaciones oculares graves. 



Retinopatía proliferativa 

Aunque las fomlas más graves de rctinopatía se asocian con hls 
enfermedades se y Slhal. la se y la SS pueden ocasionar reti­
nopatía a veces. 

Signos clínicos 

1. Estadios (Fig. 14.91) 
• Es/adio J. Se camcteriza por oclusión arteriolar periférica. 
• Es/adio 2. Muestra anastomosis aneriovenosas periféricas 

que parecen ser canales capilares previos di latados. La 
re tina periférica después del punto de oclusión vascular es 
ampliamente ,¡vascular y sin perfusión. 

• Estadio 3. Consiste en el surgim iento de neovasos de las 
lmastomosis. 1 ni cialmente. los neovasos permanecen apla­
nados sobre la retina y tienen una config uración en abani­
co y suele n estar alimentados por una aJteriola única y dre­
nados por un a vena úni ca (Fig. 14.92a). Alrededor del 
40-50% de estos abanicos involucionan espontáneamente 
como resultado de su autoinfarto y aparecen como lesiones 
fibrovasculares grisáceas . En otros casos . los mechones 
vasculares siguen proliferando. se adhieren al vítreo corti ­
cal y pueden sangrar a causa de la tracción vitreorrctiniana 
(Fig. 14.93). 

• Estadio 4. Se caracteriza por hemorragia vítrea que puede 
ser precipitada por trau matismos oculares relativamente 
banales. 

• Es/adio 5. Se earaeteriz" por pro liferació n fi brov"scular 
extensa y despre nd imie nto de ret ina por tracción (Fig. 

EstadiO 4 

Estadio J 

Enfermedad vascular retiniana 

14.94). El dcsprcndimienlode retina rcgmatógeno también 
puede producirse como rc;.u ltado de la fornlación de de;.­
garros adya<;enlc1> a las úrclIs de tej ido fibrovascular. 

2. La AGF IllUC:itm fa lta de perfusión capilar de la retina peri ­
férica (\ler Fig. l4.92b) Y extravasación tardía de la neovas­
cularización ( I'er Fig. l4.92c). 

Tratamiento 

l. Puede ser necesaria la (otocoagulación retiniana perifé­
rica en áreas sin perfusión capi lar para induci r la regresión 
en pacientes con hemorragias vítreas recurrentes. Sin embar­
go. al contrario que en la RO. los neovasos en la enfermedad 
de células falc ifo rmes tienden a autoinfartarse e involucionar 
espontáneamente y no suelen precisar tratamiento. 

2. La vitrectomía via pan plana para el desprendimiento de 
retina traccional y/o la hemorragia vítrea persistente suele 
dar malos resultados. 

Retinopatía no proliferativa 

lesiones asintomóticos 

l . La tortuosidad venosa es uno de los primeros signos 
oftálmicos de enfermedad falcifonnc y se debe a cortocircui· 
tos arteriovenosos periféricos. 

2. Arte riolas en hilo de plata en la retina periférica. q ue 
representan arteriolas ocluidas previamente. 

J. Las manchas de color salmón son hemorragias intmrre­
¡i nianas. rosadas. prerretinianas (Fig. 14.95) o superficiales 

Estad iO 2 

Flg. 1" .91 
Gradación de la retinopatia proliferativa 
por células falc ifo rmes (ver t exto). 
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Fig. 14.9l 
Hemorragia de los neovasos en una retinopatIa proliferativa 
por células falcirormes en estadio ... 

en el ecuador. y que c~tán alI ado de las arteriola.s y suelen 
resolverse sin <.Ceuclas. 

4. Las que m aduras de sol negras wn mnnehnsde hiperpla­
sia epitelial pigmemarill en la rctilm peri férica (Fig. 14 .96). 

S. El s igno de la depresión macular es una depresión ova­
luda de l reOejo m'Lcu lar cenlral brillante debida a atrofia y 
adc1gaz.unietllo de ta retina M:n~orial. 

6. Los agujeros retin ianos perifé r icos son áreas de blan­
queami ento ~im i t a r a «blanco ~in prc~i6n» y un signo ocasio­
nal (rig. 14.97). 

Fíg.14.92 
(a) Retinopatia proli reratlva por células 
falciformes en estadio 3: (b) angiografia coo 
f1uorescerna en fase precoz que muestra 
llenado de vasos nuevos «<en abanico de mar») 
y no perfusión capilar retiniana periférica 
extensa: (e) angiografla con f1uoresceína en fase 
tardla que muestra extravasación de los 
neovasos. 

Flg. 14.94 
Desprendimiento de retina por tracción periférico en una 
retInopada proliferativa por células falciformes en estadio 5. 

Lesiones s;ntomóticas 

l . L'L ocl usión a rteriolar macular se produce aproximada­
mente en el 30% de los pacientes. 

2. U:L OAeR nguda es rara. 
l. La oclusió n ve nosa re tiniana. debida a una viscosidad 

aurnentndn. es poco rrecuente. 
4. La o cl usión vascular eoro idea pucde producirse ocasio­

na lmenlC. en espec ial en niños. 
S. Las estr las a ngioides se ven en una mi noría de pacientes. 



Fig.'4.95 
Hemorragia prerretlnlana (mancha salm6 n) en una retinopatía 
por células fa lcifo rmes. 

Fig.'''.96 
Hiperplasia pe riférica del EPR (quemadura de sol negra) en una 
retinopatJa por células fa lcifo rmes. 

Fig. ' ''.97 
Agujero retiniano periférico y una zona de blanqueamiento 
superior en una retJnopatla por células fa lciformes. 

Enfermedad vascu lar retiniana 

lesiones no retinianas 

l. Las lesiones conjuntlva le s se caracterizan por segmentos 
vasculares de co lor rojo oscuros aislados y en foona de coma 
o espiml. Afectan a los vasos de Ix:queño calibre y se locali­
zan más a menudo en la 7..ona inferior. 

2. Las lesiones del iris consisten cn áreas circunscritas de atrofia 
isquémica. generalmente en el extremo pupilar y que se extien­
den hacia el collarele. A v(..'Ccs se PlH..-de observar rubeosis . 

• Retinopatía 
de la prematuridad 

Introducción 

La reti nopatfa de la premat uridad (RP) es una retinopatía pro­
li feral iva que afect:l a los recién nacidos prclérmino dc bajo 
peso al nacer que a menudo han estado expuestos a ambientes 
con altas concentraciones de ox ígeno. La rel ina es la única 
entre los tejidos que no posee vasos sanguíneos hasta el cuarto 
mes de gestación. momento en el cual emanan complejos vas­
culares desde los vasos hialoideos en el nervio óptico y crecen 
hacia la periferia. EslOs vasos alcanzan la periferia nasal des­
pués de los 8 meses de gestación. aunque no alcanzan la peri­
feria tempoml hasta alrededor de I mes después del parto. Esta 
ret ina temporal vascularizada de fOfma incompleta es particu­
larmente sensible a la lesión por el oxígeno. especialmente en 
el niño pretérrn ino. 

Retinopatía de la prematur idad activa 

Gravedad 

Lll gruvedad de la RP acti v:l puede determinarse de acuerdo con 
(a) localizaci6n. (h) extensi6n. (e) estadios y (d) enf ermedad 
"plus» de la fonna siguiente: 

l . La localización se detennina según tres zonas centradas en 
la papila óptica (Fig. 14.98). 
u. La ZOlla I está li mitada por un círculo imaginario cu ­

yo rad io es dos veces la di stancia desde el d isco a la 
mácula . 

b. L'l ZOlla 2 se extiende concénlricamente desde e l extre­
mo de la zona 1 hasta un punto tangenc ial :1 la ora semi­
ta nasal y alrededor de un área cercana al ecuador tem ­
poral. 

c. La "ma J consta de unu zona residual tcmporal en foona 
de media luna por delante de la zona 2. 

2. La ext e nsió n de la a fectación está determinada por e l 
número de horas de la esfe ra del reloj que están afectadas. 

l. Estadios 
o. EstadiQ I (línea de demarcación). El pri mer signo patog­

nomónico de RP act iv:l es el desarrollo de una línea del-
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FIl . 1-4.98 
Gradación de la retinopatla de la prematuridad (ver texto). 

Fil_ 14.99 

linea de demarcación 

Proliforac lóll 
librovascular 
extrarretinia na 
grave 

Retina 

Progresión de la retlno patfa de la prematuridad (ver texto). 

gada . tortuosa y de color blanco-gris que discurre más O 
menos paralela a la ora serr:Jta. que separJ.la retina perifé· 
lica inmadura avascular de la ret ina posterior vascularila· 
d:\ (Pig. 14.99a). La línea es más prominente en la peri fe­
ria tcmpoml y puede tener rami ficaciones anormales de 
vasos &:lIlgufneos que se d irigen a ell:l. 

b. ESladio Z (cresta). Si la RP progresa. la línea de demarca­
ción se convie rte e n una cresta de tej ido elevada (Iue 
represen ta un cortoc ircui to mesc nqu imatoso que une 
venas y :lrteri lls (Figs. 14.99b y 14. 1(0). Los vasos san­
guíneo~ entran en la c resta y se puede n ver pequeños 
mcchone~ neovascularcs aislados por detrás de ella. 

c. E.\·tadio 3 (cresta con proliferación fibrovascu lar extrarrc­
t¡niana) . A medida que la enfermedad progresa, la cresta 
~e vuelve rosl\da como resultado del desarroll o de una 
pro liferación fibrovascu lar a 10 largo de la superficie de la 
l"e tinn y dentro de l vítreo (Fi gs . 14.99c y 14. 101 ). Esto 
suele asociarse con dilatación y tortuosidad de los vasos 
sanguíneos retinianos Ix>r detrás del ecuador. La hemorra­
gia retini ana es frecuente. y puede producirse hemorragia 
vftrea. La incidencia más elevada de este estadio es alre­
dedor de la edad posconcepcional de 35 scmanas. 

Retina 
desprendida 



Fig.14.100 
Cresta elevada en el estadio 2 de una retinopatla de la 
prematuridad. (Corles~ de ¡.AmoId.) 

Fig.14.101 
Cresta con proliferación fi brovascular extrarretlniana extensa 
en el estadio J de una ret inopatla de la prematuridad. 

d. El estudio 4 (desprendi mi ento de retina subtotal) se debe 
a proliferación fibro vaseular progresiva (Fig. 14.99d). El 
desprendi miento. que empieza en la pe riferi a extrema y se 
extiende hacia el celllro. se produce típicamente cuando el 
niño tiene unas 10 sem:ln:IS de vida. 

e. El estadio 5 se car.lc teri7,.:l por desprend imiento de retina 
total. 

NB: Aunque los signos clín icos de la RP suelen tardar 
varias semanas en presentarse. la enfermedad raramente 
progresa desde el estadio I hasta el estadio" en pocos días. 
Aproximadamente en el 80% de los recién nacidos la RP 
regresa espontáneamente. dejando pocos O ningun resto. La 
regresión espontánea puede ocurrir incluso en los pacientes 
con desprendimientos de retina parciales. 

Enfermedad vascular retiniana 

Otras consideraciones 

l. La enfermedad plus ~ign i fic:l t endencia a la progrc:. ión y 
se cUr.lcteri7 .. 1 por lo s iguic llIe: 
• Im po~ib i l idad de di! rl1ación de hl pupila. asociada con 

engrosamiemo vascular grosero del iri s. 
• Dcs:lrrollo de opacidad vít rea. 
• Dilatac ión de las venas y tortuosidad de las arterias en el 

fondo de ojo posterior (Pig. 14. 102). 
• Aumento de la hemomlgia prerret iniana y vítrea. 
Cuando existen estos cambios. se a/lade un s igno plu s al 
número del e~tad io . 

Fig.14.101 
Dilatacl6n vascular en una retinopada de la prematuridad, 
enfermedad «plus)), 

2. La enfermedad umbral se define como la ex istencia de 
5 horas de In esfera del reloj contiguas u R horas de la esfera del 
re loj no contiguas de neovaseularizaci6n ex trarret iniana (esta­
dio 3 de la enfennedad) en la zona I o la zona 2, asociada con 
enfelTl"lt-dad plus, y es una indicación de tratamiento. 

Detección 

Los ojos de todos los niños nacidos a las 3 1 semanas o antes o 
con un pcw inferior a los 1.500 g. deben estudiarse para detec­
tar la RP. Si n embargo, el examen antes de las 31 semanas de 
edad gestacional tiene un valor muy limitado porque las pupilas 
son difíci les de dilatar y la vis ualización del fo ndo de ojo est:'i 
diticultada por una curbide:z vítrea causada lX)r la túnica vascu­
lar del cristalino. Por lo tanto. el estudio de los recién nacidos 
prematuros debe hacerse entre: las 6 y las 7 se man:ls de edad 
posnatal o a las 34 semanas de edad posconcepcional (la que se 
al cance primero), pero no antes de las 5 semanas de edad pos­
natal, para detectar el in icio de la enfermedad umbral. La revi­
s ión po~ te rior debe realizarse a intervalos de 2 semanas. hasta 
que la \'asculari7 .. ac ión reti niana alcanza la zona 3. Los niño!> que 
tienen otras complicaciones sistémicas, como hemorragia intm-
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vent ricu lar. presenlan un mayor riesgo de RP. Las pupilas en un 
niño prcténnino deben di llltarse con ciclopcntolato al 0,5% con 
o s in fenilefri na al 2.5%. 

Tratamiento 

l. Se fL'COmicnda la ablación de la ret ina inmadura (lV:L<;cularcon 
criotempia o fotocoagulaciÓfl con láser en niños con enferme· 
dad umbml. Esto tiene éxito en el 85% de los casos, pero el rcí>to 
progrcSlt a desprendimiento de retina a ]X:sar del lrat:uniento. 

2, Ln cirugía vitreorretiniana para e l despre nd imiento de 
retina tr.ll;cional suele tener una mala evolución vi~ua l. 

Retinopatía de la prematuridad cicatricial 

Alrededor del 20% de los recién nacidos con RP acti va presen­
tan com plicac iones cieatricial es. que pueden ser inocuas o 
extremadamente gra \'cs. En general. cuanto más avanzada está 
o más posterior es la enfermedad prolife l"..l tiva en el momcnto de 
la involución. más graves son las secuelas cicatric iales. 

• El estadio I se cameteri za por miopía asoc iada con ultcra­
ción pigmentaria retini ana periférica mínima y opac.idad en la 
base vít rea, 

• El estadio 2 muestr:l fi brosis vitreorrctiniana temporJ.1 (Fig. 
14 .103) con arras tre de la mácu la (Fig. 14.104), lo que puede 
provocar una seudoesotropfa. debido a la exageración resul­
tante del ángu lo kappa (\w Capítulo 16) . 

Fig. 14,103 
Proliferacl6n fibrou periférica y cambios pigmentarios con 
tracción de tos vasos sanguineos temporales en una retinopada 
de la prematuridad dcatricial. 

• El estadio 3 mucstra fibrosis periférica más grave con con­
tractura y un pliegue retiniano falciforme (Fig. 14. 105). 

• El estadio'" muestro un ani llo parcial de tcj ido fi brovascular 
retrolcntlll con desprendimiento de re tina parcial. 

Tracción temporal de la mácula en una retinopatfa de la 
prematuridad cicatrlclal. 

Flg.14.IOS 
Pliegue vftreorretiniano falciforme con tracción inferotemporal 
de la retina en una retinopatia de la prematuridad cicatricial. 

• El estadio S muestra un anillo completo de tej ido fi bro\'as· 
cular re trole ntal con desprendim iento de relina 10lal (Fig. 
14. 1 (6), un cuudro previamente conocido como «fib roplasia 
rc trolenta l» . Pucde produc irse g laucoma de ángu lo cerrado 
secundario dcbido a pérdida de profu ndidad progresiva de la 
cámara anterior causada por un movi miemo hacia delante 
del d ia frag ma iris-cristalino y el desarro llo de s inequias 
an teri ores. El tratam ie nto es ext irpación del cristalino y 
vi trectomía anterior. 

• Macroaneurisma 
arterial retiniano 

Un macroaneurisma anerial reliniano es una d ilntnci6n locali­
zada de una arteriola re tiniana que suele ocurrir en los lres pri-



Fil . 14.106 
Desprendimiento de retina total en una retlnopaúa de la 
prematuridad. 

meros órdenes del árbol arteria l. Tiene una predilección por las 
mujeres ancianas hipertensas y afecta a un ojo en el 90% de los 
casos. 

Signos clínicos 

l . La prese nta ción puede ser de una de las tres fo rmas s i· 
guientes: 
• Detección casual en un pacicnte asintomático . 
• Afectación insidi osa de la visión ce ntral debida a ede lTI3 

macular y form(lci6n de exudados duros. 
• Pérdida visual brusca co mo resulwdo de una he morrag i(l 

vítrea. lo cual es poco frecuente. 
2. Fondo de ojo 

• Dilatación arteriolar sacular o fusiforme. que se localiza 
más frecucntcmcmeen una bifurcación o un cruce arteria­
venoso a lo largo de las arcadas vasculares temporales . El 
aneurisma puede au mentar varias vece$ e l tamaño de la 
aneri n. 

• Hemorragia re tiniana asociada en el 50% de los casos (Fig. 
14.107). 

Fil' 14.107 
Macroaneurisma de la arteria retiniana coo hemorragia localizada. 

Enferme d a d vascular retinia na 

• Pueden existir múlti ples macro:meurismas a lo largo de la 
mis ma arteriola u otra d iferente. 

3. Los hallazgo~ de la AGF depe nden de la permeabi lidad de I:t 
lesión y de la prescm;ia de hcmorr.lgill asociad1. El a),I,,:cto típi­
co es el de un IIcnlldo uniforme inmediato del macruaneurism:1 
(Fig. 14. I08b) con eXlmvasación tardía (Fig. 14. I08c y d). El 
llenado incompleto es el Te5ultadodc la oblitemción parci al o 
completa de la luz por trombosis. 

4. Evolución 
• La involución e~pontánea despu(!s de trombosis y libros is 

es muy frecuente. Esto puede suceder antes o después de la 
aparición de extmvasación o hemorr.,¡gia (Fig. 14. 109). 

• Rotura con hemorragia (Fig. 14. 11 0).que puede ser :.ubrc­
tiniana . intrarre ti niana. prerret iniana o vítrea . En e stos 
casos la lesión subyacente p uede pasar por a lto y no se 
hace el diagnóstico. 

• La ex travasaci6n crónica qu e da lugar a edema re tini ano 
con ac umulación de exudados duros en la fóvea es fre­
cuente y puede causar pérd ida permanente de la vis ión 
centml (verFig. 14.1083). 

Tratamiento 
1_ La observació n para prever la involución espontánea está 

indicada en los ojos con buena agudeza visual en los que la 
mácula no se "e amenazada y los que presentan hemorragia 
vítrea leve sin edema o exudación impon antes. 

2. La fotocoag ulación con laser se puede considerar s i e l 
edema o los exudados duros amenazan o afeclan a la fóvca 
(Fig . 14. l ll a). especialmente s i hay un deterioro vi sual 
documentado. Los impactos del láser pueden aplicarse direc­
tamente sobre la lesió n, a lrededor de elta o a mbos (Fig . 
14. 111 b). La absorción del edema y los ex udados du ros 
puede tardar varios meses. 

l . La hia loidotom ia con láse r YAG se puede considerar en 
los ojos con grandes hemorragias prcrretinianas no absorbi ­
bles que se superponen a la mácula con el fi n de dispersar la 
sangre en In cav idad vítrea, a partir de la cual se puede absor· 
ber más rápidamente. 

Diagnóstico diferencia' 

l . Exuda dos du ros e n e l polo posterio r 
• Retinopalfa diabética de base. 
• Degeneraci6n macular asociada a la edad exudativa. 
• Antigua oclus i6n de una rama venosa reti niana. 
• Te langiectas ia reti niana. 
• Pequeño hemangioma capilar reti niano. 
• Retinopatía por mdiaciÓn. 

2. H e morragias r e tinianas o sub re tinianas pro fundas 
en el p o lo posterior 
• Ncovascular ización coroi dea. 
• Retinopatfu de Vals.1Iva. 
• Vnsculopatfa coroidea polipoide:! idiopática. 
• Tmumatismo ocular cerrado. 
• Melanoma coroidl:o. 
• Síndrome de Terso" asociado co n hemo rragia suba rac ­

noidea . 
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Fil' 14.109 

Fig.14.108 
(a) Extravasación de 
macroaneurisma de la 
arteria retiniana con una 
pequeña hemorragia y 
exudados duros alrededor; 
(b) angiografia con 
fluoresceína en fase venosa 
precoz que muestra llenado; 
(e) fase venosa tardia que 
muestra extravasación 
tardía; (d) fase tardía que 
muestra extravasación 
posterior. (Corte.Í>. 
de S. Mllew.kl .) 

(a) Hemorragia subretiniana asociada con macroaneurisma de la arteria retiniana: (b) después de involución espontánea y absorción 
de la sangre. 



Fig.14.110 
Hemorragia subrctinlana y prerretiniana asociada con 
macroaneurisma de la arteria retiniana. (CortcS i~ de S. Milewskl.) 

• Te~angi~ctasia retiniana 
primaria 

Las tcl:mgiL"C tas i:ls retinianas primarias son un grupo de anoma­
lía), \'lISCulares rctinian:IS raras. idiopáticas. congénitas o adqui­
ridas. caraete riZlIdas por d ihltación y tonuosidad de los vasos 
sanguíneos re tinian os. :meurismas mú ltiples, extravasación y 
depósito de exudados duros. Las te langiectasias re ti n ianas afec­
tan al lecho capi lar. aunque las arteriolas y las vénulas puede n 
resultar también afectadas. Las malfo rmaciones vasculares ~ uc­

len progresar y volverse s inlOm{¡t iclls posteriormcnte en la vida 
como resultado de hc morragia. edema o exudación lipídica . Las 

Fig.14.111 

Enfermedad vascular retiniana 

l c l angjccta.~ ia -: p r i m:lfia.~ y secundarias deben di fe renci arse 
entre ~ í: la.~ últimas se U<;oci:1O con unll enfermedad s istémica de 
base. como la d iabetes. Según la gravedad. las lelangiectasi:ts 
ret in ianas pri mar ia~ se pueden d i\' idir en: (a) Ie!allgiecuuia 
/"l'Iillillllll YIl.ruifOl 'eo!m· ü/iOIXílic(/. (b) alleurismas mi lia res de 
uher y «(.) elljerme(/(/(/ de CO{l/s. Algunos :tuto res cons idemn 
<l ile los aneurismas mili:tres de Leber son una forma loc:tlizada 
y más leve de la enfem lcdad de Coals. 

Telangiectasia retiniana 
yuxtafoveolar idiopática -----
UL tel a ng i ccta~h l yuxtafovcolar idiopática es un cuadro raro, con­
génito O adquirido. que se puede dividir en los siguientes tipos. 

Grupo lA: telangiectasia parafoveal unilateral 

Afecta tfpicamente a hombres de mediana edad . 

l. UL presentación es con visión borrosa leve o moderada. 
2. Signos. Telangieetasi:l, aproximadamente de 1.5 diámetros 

papilares de .\oupcrficic. tempon.1 a la fóvea y frecuentemen­
te asociada con exud:tdo~ duros (Fig. 14 .1 12a y b) . 

1. La AGF muestra d illllución cupilllr(Fig. 14. 112c) y extrava­
'Ulc i6n tardfa (l1g. 14.1 12d). 

4. El tratamiento con fotocoagulación con láser de las 7.onas 
de cxtrava"ación puede result ar benefi cioso para evi ta r l:t 
pérdida vÍ.\oual. 

Grupo , B: telangiectasia parafoveal unilateral 

Afccta típicamente a hombres de medi ana edad. 

l. LA¡ presentación es con visión bolTosa lcvc. 
2. Signos. Tclangicctas ia confinada a una hora dc la esfera de l 

rel oj en el extremo de la ZAF (Fig. 14. 113a y b). 

(a) Extravasación de macroaneurisma de la arteria retiniana con exud1dos duros que afectan a la f6vea: (b) aspecto inmediatamente 
después de fotocoagulaci6n con láser. 
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3. La AGF muestra ausencia de extravasación (Fig. 14 . 11 3c). 
4. No requiere tratamiento y el pronóstico es bueno. 

Grupo 2: telangiectasio porafoveol bilateral 

l. La presentación es en la quinta o sexta décadas de la vida 
con tras torno leve y lentamente progresivo de la visión centra l. 

2. Signos 

Fig.14.1 12 
Telangiectasia ret iniana yuxtafoveolar 
idiopática: grupo lA (ver texto). (Cortesla de l 
Wilmer Ere Institute.) 

• Telangiectasia s imétrica. con un área de un disco o menos. 
que afccta a toda o parte de la retina parafoveolar si n exu· 
dados duros. pero f recuente mente asociada con placas 
estrelladas de hiperplasia del EPR . 

• Pueden existir múltiples destellos de puntos blancos yuxtafo­
veolarcs y pcquefios depósi tos solitarios cenlmles amarillos. 

Fig.14.113 
Telangiectas ia retin iana yuxtafoveolar 
idiopática: grupo 1 B (ver texto). (Cortesla 
del Wilmer Eye Institure.) 



l. La AGF lIluestra di latación capilar (Xlr fuera de la ZAF (Fig. 
14. 1 14a) y cx travas.ación tardía (Fig. 14 .114b). 

4. El pronóstico es reservado debido :1 la aparición de :Itrofia 
de la fóve:1 secundaria y ocasionalmente NVC. La fotoco .. · 
gulaci6n con láser puede resultar beneficiosa en los pacien­
tes con NVC. pero no en otro caso. 

Fig. 14.114 
Telangiectasla retiniana yuxtafoveolar idiopátita:grupo 2 (ver texto). 

Grupo 3: telongiectasia perifoveol bilateral 
y oclusión copilar 

Es la fo rma más grave y se presenta típicamente en la ~ex t a 

década de la vida. 

/. La presentación es con pérdida progre~ i va y lenta de la 
\'is ión ccntral. 

2. Signos 
• Dilatación aneurismática marcada de los capilares ¡crrni­

nalc.o¡ y oclusión progresiva de los capilares alrededor de la 
fóvca. 

• Puede existir atron ::¡ óptica. 
l. LlI AGF muestra ensanchamiento de I::¡ ZA !" pero ausencia 

de extTllvasación. 
4. El pronóstico suele ~r malo. 

Aneurismas miliares de Leber 

l. La presentación es en la edad adult:1 con afectación un ila­
teral de la visión central . 

2. Signos 
• Di latació n fu siforme y sucular de vé nul as y art eri olas. 

que afecta habitualme nte :1 la periferia retinianll temporal 
(Fig. 14 .115). 

• La ex travasación crónica da lugar a 1:1 formación de ex u­
dados duros intrarret inianos que pueden afectar a la 
mácula. 

l. La AGF dura nte la fa~e precoz desttlca las anorl1ltl ía~ 
vasculares y muestra z.on:l ~ de falta de perfusión ret inilma 
(Fig. 14. 1 16b) . La fase tardía mue:.tm extravasación (Fig. 
14. 11 6c) . 

Enfermedad vascular retiniana 

Fig.14.1 15 
Lesiones periféricas en unos aneurismas miliares de Leber. 

4. El pronostico depende de la extensión de la afcctllción de la 
f6vea por los ex udados dums en el momento del di¡lgn6stico 
(Fig. 14. 117a). 

S. El tratamiento mediante ablación de las anomalías vascu­
lares con fotocoagulación con láser put.'(ie ser bene licioso si 
se aplica precozmente (Fig. 14. 11 7b). 

Enfermedad de Coats 

La enfermedad de Coats es la forma más grave de telangicctasia 
retiniana. Suele ser unilmeral. afecta típicamentc a chieo:.jóve­
nes y puede causar una pérdi da visual grave por desprendimien­
to de re ti na exudat ivo. 

Signos clínicos 

l. La presentación es típicamente en la primem década de la 
vida (edad promedio de 5 años) con pérdida visual. estmbi srno 
o un renejo blanco en el fondo de ojo (Icucocoria) (Fig. 14.118). 

2. Signos (en orden cronológico) 
• Telangiectasia ret iniana . generalmente en los cuadrantes 

inferior y tempor:tl entre el ecuador y la ora serrala. y a 
veces posterior al ecundor hac ia las arcadas vasculares 
(Fig. 14.119). 

• Exudado llInarillento intra y subretiniano (Figs. 14 . 120 y 
14. 12I a), (Itle a menudo afecta a áreas remotas de la:. :1110-

malías vasculares. cspecialmente la máculll. 
l. Las complicaciones son desprendimiento de retina ex uda­

livo. rubcosis iridis. g laucoma. uveíti s y pt isis bu lbi. 
4. u.\ AGF destaca la tclangiectasia subyacente. Se observan 

tortuosidad. formac ión de aneurismas y falta de perfusión 
con bloqueo variable de la fluorcscencill cOTOide;1 de lxIse por 
los exudados duros (Fig. 14.12 Ib). 
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Fig. 14.117 

Fig.14.116 
(a) Fotografía sin rojo de unos aneurismas 
miliares de Leber: (b) angiografía con 
f1uoresceína que muestra dilatación venosa 
foca l y no perlusión: (e) angiografía con 
f1uoresceína tardía que muestra extravasación. 
(Corte,ia de S. Milewski ,) 

(a) Exudados duros en unos aneurismas miliares de Leber; (b) absorción de exudados duros después de fotocoagu lación con láser. 
(Corte.ia de S, Milew.ki.) 



Fig.14.tl8 
Pupila blanca (Ieucocoria) en una enfe rmedad de Coats avanzada. 

Fig.14.119 
Cambios vasculares y exudados en una enfermedad de Coats 
precoz. 

S. La ecografía e n los casos con desprend imi ento de retina 
total es útil para excluir rc tinoblastoma exofíl ico. 

6. El diagnóstico diferencial excluye otras causas de leueo­
coria unilatera l y desprend imiento de retina en ninos como 
rcti noblastoma de ini cio lardío. toxocariasis. incollÚlll'nI ;(l 

¡¡igll/ellfi y hemangioma capilar retiniano. 

Enfermedad vascular retiniana 

Fig. 
ExudaciÓn subretiniana extensa en una enfermedad de Coats 
avanzada. 

Tratamiento 

l . Observación en los pacientes con enfermedad leve que nO 
compromete la visión y en los que tienen un ojo no doloroso 
con desprendimiento de re tina tOlal en los que no hay espe­
ranza de recuperar la visión úti l. 

2. Fotocoagulación de las zonas de telangiectasia en los ojos 
con exudación pero que no tienen desprendimiento de feti na 
o es muy poco profundo. 

l. Crioterapia. con cl método de doble congelación-descon­
ge laci ón. cuando el desprendimiento de ret ina es lo suficien­
temente poco profu ndo para permitir la aprox imación del 
eriodo a la tclangiectasia. 

4. Cirugía vitreorretiniana en los ojos con desprendimiento 
de retina profu ndo inaccesible para la crioterapia. 

• Retinopatía por radiación 

La reti nopatía por rad iación puede aparecer después de l trata­
miento de tumores intraoculares mediaJ1le terapia en placa (bra-

Fig.14.121 
(a) Enfermedad de Coats; (b) angiografía con 
fluorescefna que muestra anomalías vasculares 
y bloqueo de la fluorescencia de base por 
exudados duros. (CortCsla de S. Milewski.) 



, 

Oftalmología Clínica 

qu itcrapia) o irradiación con un haz externo de neoplasias 
malignas si nu sales, orbitarias o nasofaríngc<ts. 

l. Presentación . El intervalo de tiempo entre la exposición y 
la aparición de la lesión retiniana es variable e impredecible, 
aunque hnbituu lmente es entre 6 meses y 3 años. 

2. Signos (en orden cronológ ico) 
• Oclusión capilar discreta con aparición de canales colate­

rales y microaneurismas. que se ven mejor con AGF (Fig. 
14. 122). 

Fig.14.122 
Angiografía ton f1uoresceína de una retinopatla por radiación 
precoz que muestra no perfusión capilar retiniana focal 
asociada con cambios microvasculares. (Cortcsl~ de S. Mi lewsH) 

• Edema macular. exudados duros y hemorragias retini anas 
en llama (Fig. 14. 123). 

• Papi lopatía. oc lusi6n arteriolar amplia y exudado~ algodo­
nosos. 

Fig. 14.123 
Retinopatia por radiación grave con edema macular y exudados 
duros. 

• Retinopatía proliferativa y desprendim iento de reti na trac­
cional. 

3. El tratamiento mediante fotocoagulación co n lá ser 
ruede ser benetlcioso para el edema macular y la retinora­
tía prol iferat iva. La pari lopatía se trata con eort icoides sis­
témi cos. 

4. El pronóstico depende de la gravedad de la afectación . Los 
signos de mal pronósti co son par ilopalía y retinopatía proli­
ferativa. que pueden dar lugar a hemorragia vítrea y despren­
dimiento de retina traceiona!. 

• Retinopatía de Purtscher 

La rcti nopatía de Purtscherestá causada por lesión mieruvaseu­
lar con ocl usión e isquemia asociadas con (a) traumalülI/o era· 
nca! gravc. (b) !n 'ión por cOlI/pl"('~'i6n torácica. (c) cmbolismo 
(grasa. aire o líquido amniótico) y (d) enfermedadn' .l"i~·lémiC{u 

(pancreatitis ag uda. carc in oma panc re<'it ico. conecl ivopatías. 
linfomas, púrpura tromboc itopénica id iopál ica y después de 
trasplante de médu la ósea). 

1, Signos . Mú lt iples placas reti nianas blancas y superfi ciales. 
parec idas a grandes ex udados algodonosos . a menudo aso­
ciadas co n hemorragias peripapilares superfi cia les (Fi g, 
14. 124). 

Fig.14.124 
Retinopatía de Purtscher. 

2. La AGF muestra fa lta de perfusión capilar variable y blo­
queo de la fluorescencia coroidea de hase por hemorragias y 
edema. 

3. El tratamiento de la causa subyacente es deseab le pero no 
siempre posible. 

4. El pronóstico es re~ervado porque aunque los cambios agu­
dos del fo ndo de ojo suelen resolverse en algunas semanas_ 
aproximadamente en el 50% de los casos se produce una 
afeetaci6n visual variable permanente como resultado de la 
lesión macu lar o del nervio 6ptico. 



• Retinopatía e n las 
discrasias sanguíneas 

Anemia 

Las anem ias son un grupo de trastornos caracterizados por dis­
minución en el número de hematíes circu[antcs o cn [a cantidad 
de hemoglobin a en cada cél ul a. o ambas cosas. Los cambios 
retinianos cn las anemias suelen ser inocuos y raramente tienen 
importancia di agnóstj¡;a . 

l . La retinopatía sc caracteriza por hemorragias, que pueden 
tener centros blancos (manchas de Roth), exudados algodo­
nosos y tortuosidad venosa (Fig. 14. 125). 

Fig. 14,125 
Retinopatía en una anemia grave con manchas de Roth. 

• La duración y el tipo de anemia no innuyen en la aparición 
de estos cambios. que son más frecuentes con trombocito­
pcni a coexistente. 

• Puede haber hemorragias cn ll ama y ex udados a[godono­
sos en ausencia de otras anomal ías hematológicas. 

• La tortuosidad venosa reti niana parece relacionada con la 
gravedad de la anemi a. 

• Las manchas de Roth corresponden a trombos de fibrina 
que ocluyen vasos sanguíneos rotos. También pueden pro­
ducirse en la endocarditis bacteri ana y leucemi a. 

2, La neuropatía óptica con escotomas centroeeea les se 
puede producir en pacientes con nnemia perniciosa. Si no se 
trata con suplementos de vitamina B 12 ' puede pnx!ucirse una 
atrofi a ópt ica permanente. La anemia perniciosa tam bi én 
puede causar demencia. neuropatía periférica y degcneraeión 
com binada subnguda de la médul a espinal caracterizada por 
enfermedad de [a columna posteri or y lateral. 

Enfermedad vascular retiniana 

Leucemia 

Las leueemias son un gru po de trastorn os n~op[ásicos carac­
terizados por la proliferació n anormal de [os [eueocitos. La 
afectación oc ular se ve con más frecue ncia en la forma agudn 
q ue en la cró ni ca. y pued e resultar llfectad a prác ti camente 
cun[qu ier estructura oc ular. Sin embargo. es importante di fc­
renciar la infi ltración leueémica primaria bastante rara de los 
cambi os secundarios más frecuentes co mo [os asociados co n 
anemia, tromboci(openi a. hiperviseosidad e infecciones opor­
tuni stas. 

l . La retinopatía es relativamente frecuente . Los hallazgos 
son simi lares a [os de la anemia con hcmorragias e n ll ama. 
manchas de Roth y exudados algodonosos. Estos últ imos 
pueden deberse a infiltració n leueémica o ser secundarios a 
anemia o hipcrviscosidad. La neovascul arizac ión retiniana 
periférica es un signo ocns ion a[ de leucemia mie [o ide cró­
nica. Rara me nte puede ex ist ir epite liopatía pigmentaria 
leueémica caracterizada por un fondo de ojo en manchas de 
piel de leopa rdo secundari a a infiltración co roi dea (Fi g. 
[4.126). 

Fig. 
Fondo de ojo en «manchas de piel de leopardo» en una 
leucemia crónica. 

2. Otros signos oculares 
• Afectac ión orb itnria. cspecia [ment e c n ni nos (I 'cr Fig . 

17 .79). 
• Engrosamiento del iris. irit is y seudohi¡x)pión (Fig. 14. 127) . 
• Hemorragia subconj untival espontánca c hipcma. 
• Neu ropatía óptica debi da a infi ltración del nervio óptico 

(Fig.14.128). 
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Fig.14.127 
Seudohipopión en una leucemia aguda. 

Fig. 14.128 
Infi ltración del nervio óptico en una leucemia linfocitica aguda. 
(a) La infi lt ración de la cabeza del nervio óptico da lugar a 
elevación de colo r gris-blanco; (b) extensió n de sangre que 
muestra linfoblastos; (c) elevación de la papila deb ida a 
infiltración por células leucémicas; (d) secció n a gran aumento 
del nervio óptico retro laminar que muestra infi ltración 
leucémica. (Cortcsla de l Wilmcr Eye Institute .) 

Estados de hiperviscosidad 

Los estados de hi pervisl:osidad son un grupo diverso de tras­
lomos raros caracterizados por au mento de la viscosidad san­
guínea, debido a policitemi a o la presenci a de proteínas plas­
máticas anormales como en la mac roglobu linemia de Wal­
dcnstrom y el mieloma. La ret inopatía se caracteri za por dila­
tación venosa, segmentación y tortuosidad. y hemorragias rCli­
nianas (Fig. 14.129). 

Fig.14,129 
Gran dilatació n ve nosa y hemorragias en la hiperviscosidad. 



Distrofias hereditarias 
del fondo de ojo 

• PRUEBAS ESPECIALES 498 • DISTROFIAS COROIDEAS stO 
Electrorretinografla 498 Coroideremla 516 
Eletrooculografia 499 Atrofia gyrota S17 
Adaptometrfa a la oscuridad 499 Distrofia coroidea areolar central 518 
Visión de los colores 500 Atrofia coroidea difusa 518 

Degeneraci6n coriorretiniana parapapilar 
• DISTROFIAS RETINIANAS SOt helicoidal 519 

Retinitis pigmentaria 501 Atrofia retinocoroidea paravenosa pigmentada 
Distrofia progresiva de los conos 50S 
Enfermedad de Stargardt 506 • VITREORRETINOPATíAS 520 
Fundus f1avimaculatus 507 Retinosquisis congénita 520 
Enfermedad de Best juvenil 508 Síndrome de 5tickler 521 
Distrorla foveomacular viteHforme del adulto 509 Síndrome de Favre·Goldmann 522 
Enfermedad de Best multifocal 509 Vitreorretinopatia exudativa familiar 522 
Drusas familiares 509 Vitreorretinopatfa erosiva 524 
Distrofia macular seudoinflamatoria de Sorsby 510 Vitreorretinopatía inflamatoria neovascular 
Distrofia macular de Carolina del Norte 511 dominante 524 
Distrofia macular en mariposa 512 Vitreorretinocoroidopatía dominante 524 
Edema macular cistoide dominante 512 
Distrofia cristalina de Bietti 513 • ALBINISMO 524 
Síndrome deAlport 513 Albinismo oculocutáneo 524 
Retina moteada familiar benigna 514 Alb¡n¡smo ocular 526 
Amaurosis congénita de Leber 514 
Ceguera nocturna estacionaria congénita 515 • MANCHA DE COLOR ROJO-CEREZA 
Monocromat¡smo congimito 515 EN LA MÁCULA 526 
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• Pruebas especiales 

Electrorretinografia 

Principios generales 

El eleetrorrctinogramn (ERO) es el registro de un potencial de 
aeci6n producido por la reti na cuando es estimu lada por luz de 
unn intcnsi(hld adecuada, El registro se realiza mcdiante un clec­
tf{)(!O activo introducido en una lellle de contacto situndn sobre In 
c6rnen del pnciente (o un electrodo de oro colocado sobre el pár­
pado) y un electrodo de referencia sobre]n frentc del paciente. El 
potencinl entre los dos electrodos se :tmpli fi cn y se represen rn In 
rcspll csrn (Fig. 15 . 1). El ERO se realiza tanto en el estado de 
adaptación a la luz (fot6pico) como de adaptaci6n a la oscuridad 
(escot6pico). La respuesta ERO habitual es bifásica (Fig. 15.2). 

Electrodo de referenciij 

~~ ~ . ' . ' . 

Amplificador 

Fig.1S.t 
Pr incipios de electrorretinografía. 

l . La o nda a es una denexión negativa inicial que se origina en 
los fo torreeeplOrcs. 

2. La onda b es una denexión positiva gencrada por las células 
de Müller pero rcpresen ta los procesos q ue ocurren e n la 
regi6n cel ular bi po lar. La amplitud de la onda b se mide 
desde e l va ll e de la onda a hasta el piro de la onda b, y 
aumenta tanto con la adaptación a la oscuridad como con el 
incremento de l estfmulo lumínico. La onda b consta de los 
subcomponcntcs bl y b2 . El pri mero corresponde prohahle­
mente a la actividad de los conos y los bastones. y el segun­
do pri nci palmente 11 la actividad de los conos. Es posible ais­
lar las respuestas de los conos y de los bastones empleando 
técnicas especiales. 

Onda a Onda b 

; , 
Receptores Células bipolares 

+0-<>--0---< 

C[ ===~===:=J 
Células de Mü ller 

Fig. 1S.2 
Componentes y origenes del electrorretinograma . 

Electrorret inograma normal 
Consta dc cinco registros (Fig. 15.3). Los tres pri meros se obtie­
nen después de 30 minu tos dc adaptación a la oscuridad (esco­
tópica) y los dos últimos de~pués dc 10 minutos de adaptación a 
una iluminación difusa moderadamente bri llante (fot6pica). 

Bastón 

~------__ Combinado 

f--,I1 ~\¡'_~~""M~..",~""_~ __ Osci latorio 

5 msldiv 

Fig. 1S.3 
Registros electrorretinográficos normales. 



l . ERG escotópico 
a. Las respuestas de los ba.I'f(Jlles se obtienen con un destello 

muy débi l de luz blanca o una luz azul. lo que da lugar a 
una onda b grande y una onda a pequeña o no registrable. 

b. Las respuestas combilladas de los conos y los baslOnes se 
obtienen con un destello de luz blanca muy brillante que 
da lugar a una onda a prominente y una onda b. 

c. Los potellcinles oscilatorios se obtienen empleando un des­
tel lo bri ll ante y cambiando los parámetros de registro. Las 
¡xqueñas olas oscilatorias se producen en el asa ascendente 
de la onda b y son generadas por células de la retina intema. 

2. ERG (otópico 
a. Las respuestas de los eOlios se obtienen con un único des­

tello brillante, lo que da lugar a una onda a y una onda b 
con pequeñas oscilaciones. 

b. El parpadeo de COIIOS se emplea para aislar los conos uti ­
lizando un estímu lo Jurnfn ico parpadt:ante a una fn:cuen­
cia de JO Hz al cual los basto nes no pueden responder. 
Esto proporciona una medida de la amplitud y el tiempo 
implícito de la onda b de los conos. Las respuestas de los 
conos se pueden obtener en ojos nonna1cs hasta 50 Hz. a 
partir de los cuales las respuestas individuales ya no son 
registrables (fusión crítica de parpadeo). 

Electrooculografia 

La eleetrooc ulografía (EOO) mide el potencia l de acc ión en 
reposo entre la córnea eléctricamente positiva y la parte poste­
rior del ojo eléctricamente negativa (Fig. 15.4). Refl eja la ac ti ­
vidad del EPR y los fotoITeccp tores. Esto significa que un ojo 
ciego por lesiones proximales a los fO lorreceplores tendrá una 
EOO normal. En general. se neces ita una enfermedad difusa o 
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extensa del EPR para que se afecte la respuesta de la EOO de 
forma significativa. La EOO se realiza en estados de adaptación 
a la luz y a la oscuridad de la forma siguiente: 

l. Lus electrodos se fija n a la piel cerca de los cantos medial y 
lateral. 

2. Se pide al paciente que mire rítmicamente de un lado al otro. 
haciendo excursiones de amplitud constante. ellda vez que 
los ojos se mueven la córnea conv ierte en posi tivo el electro­
do más cerca no con respecto al otro. 

J . La diferencia de potencial producida entre los dos electrodos 
se amplifica y registra. 

Como hay una gran varim:ión en la amplitud de la EOO en per­
sonas normales. el resu ltado se calcula dividiendo e l nivel de 
altura máxima del potencial en la luz (pico de luz) en tre la altu­
ra mínima de l potencial en la oscuridad (vall e de oscuridad) . 
Esto se expresa como una tasa (tasa de Arden) o como un por­
cemaje. El valor normal es por encima de 1,85 o 185%. 

Adaptometría a la oscuridad 

L.1 adaptación a III oscuridad (AO) es el fe nómeno porel cual el sis­
tema visual (pupi la. retina y corteza occipital) :c.e adapta a la ilumi­
nación disminuida. La adaptometría a la oscuridad es especialmen­
te útil en pacientes que prc:c.entan ceguera noctuma (nictalopía). 

1. La adaptometría de Goldman-Weekes se rea li za de la 
siguiente forma: 
a. El sujeto es expuesto primero a una luz intensa que blan­

queará tolal mente los fotoITeceptores. 
b. Después de adaptarse completamente a la luz, se coloca al 

sujeto bruscamente en condiciones escotópicas , 
c. Después se presenta una serie de destellos de luz con una 

inte nsidad grad ualmente creciente. localizados 11° por 
dcbajo dc la fi jación. 

d. Se registra el umbral al cual el sujeto empieza a percibir la 
luz . 

e. Los destellos se repi1en a intervalos regu lares: la sensibi­
lidad del ojo a la luz aumenta gradualmente . 

2. La curva de sensibilidad tiene dos partes (Fig. 15.5) , 
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Fig.15.5 
Curva de adaptación a la oscuridad. 
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• El segmento inicia l rápido representa la runción de los 
conos y el segundo seg mento. más lento. la función de los 
bastones. 

• La inflex ión de la curvu en la que empieza la adaptación de 
los bastones se denom ina ruptura conos-bastones (pun to 
alfa) y en la persona nonnul ocurre 7-10 minutos después 
de la exposición a un entorno escotópico. 

• Si los destellos se centran en la roveolu (donde no existen 
bnstones). sólo se registra un segmeOlo rápido. que corrcs­
ponde a la adaptación de los conos. 

Visión de los colores 

La. valomción de lu visión de los colores (VC) cs útil en ocasiones 
en la evaluación clfn ica de las distrofi as heredi tarias del rondo de 
ojo, en las que la afectución pucde estar presente untes de la apu­
rición de cambios en la ugudeza visual y los campos visuales. 

Principios generales 

La. VC es una función de trcs poblaciones de conos retinianos, 
cada una con su sensibi lidad específica: azul ( tritán) a 4 14 a 
424 nm, verde (deuterán) a 522-539 nm y rojo (proteán) a 549 a 
570 nm. Una persona normal precisa todos estos colores prima­
rios para conseguir los del espectro. Cualquier pigmcnto de los 
conos puedc scr deficitario (p . ej ., protanomalía: debilidad del 
rojo) o .:ompletamcntc au sente (p. cj .. protanopia: .:egucra del 
rojo). Los tricromií ticos poseen lo~ tres tipos de conos (aunque 
no nccc.sariamcnte runcionando a la perfccción). mientras que la 
ausencia de uno o dos tipos de conos hace que un individuo sea 
dicromático o monocromático. respectivamente. La mayoría de 
1:ls persomls con defectos congénitos de la visión de los colores 
son tncrornáticos anómulos y cmple:m proporciones anormales 
de los tres colores primarios pam conseguir los del espectro. Los 
que tienen una defic iencia de rojo-verde causada por alteración 
de los conos sensibles al rojo son protanóma]os, los que tienen 
una alteración de los conos sen~ib l es al verde son deuteranóma­
los. y los que tienen una deficiencia de azul -verde causadu por 
alteración de los conos sensibles al azul son Iritanómalos. 

N8 : la enfermedad macular adquirida tiende a producir 
defectos de color azul-amarillo y defectos de color rojo. 
verde en las lesiones del nervio óptico. 

Pruebas de visión de los colores 

l. La prueba de Ishiha r a se emplea principalmente pura detec­
tar defectos congénitos de protán y deuterán. Consiste en una 
lámina de prueba seguida de 16 láminas cada una con una 
mutriz de puntos ordenados para mostrar una rorma o un 
número central que se pide a l sujeto que identifiq ue (Fig . 
15.6). Una persona con deficiencia en la visión de los colores 
sólo será capaz de ident ificar algunas de las fig uras. UI inca· 
pacidad para identi fica r la lámina de prueba (siempre que la 
agudeza visual seu sufi ciente) indica si mulación. 

Fil ' 15,6 
Láminas seudoisocromáticas de Ishihara. 

2. La prueba de C ity University consiste en 10 placas cuda 
una de las cuales contiene un color central y cuatro colores 
periféricos (Fi g. 15.7). El sujeto elige el color periférico que 
más se parece al color central. 

Fig. 15.7 
Prueba City University. 

3. La prueba de Ha rdy-Ra nd-Rittle r es similar a la de lshiha­
HI pero es más sensible porque puede detectar los tres defec­
tos congénitos. 

<l. La prueba de los 100 m atices de Farnsworth-Munsell cs 
la más sensible par.! defectos congénitos y adquiridos en la 
visión de los colores. pcro se usa mmmente en la práctica. A 
pesar de su nombre. consta de 85 m:ll.Íces de colores en fichas 
contenidas en cuatro filas separadas, en cada una de las cua­
les los dos colores de los ext remos son fljos mientras que los 
OlIOS son móviles, de forma que pueden ser alcatorizudos por 
el examinador (Fig. 15.8) . 
a. Se pide al sujeto que vuelva a co locar los colores sueltos 

aleatori7.ados en .... su ordcn natural » en una fi la. 
b. Se cierra la caja con la fil a. se le da la vuelta y se abre, de 

forma que sean visibles los marcadores interiores de los 
lugares donde se colocan las fichas de colores. 

c. Los resuhados se reg istran de forma acumu lativa simple 
en una gráfica ci rcular. 

d. Cada una de las tres formas de di cromatismo se caracteri­
za por el fmenso en un meridiano específico de la gráficn. 



Fig.15.8 
Prueba de los 100 matices de Farnsworth·Munsell. 

5. La prueba de discri minación de matiz D 15 de farnsworth 
es si mi lar a la prueba de los 100 mat ices de Farnsworth­
Munsel l pero sólo emplea 15 fi chas de colores . 

• Distrofias retinianas 

Retinitis pigmentaria 

La rctini tis pigmentaria (RP). que qu izá debería denom inarse 
mejor distrofi a re tin iana pi gmentaria dcbido a la ausencia de 
infl amación. es una distrofi a reti niana difu sa que afecta predo­
minantemente al sistema de los bastones. La preva lencia es 
aproximadamente de 1:5.000. 

Herencia 

La edad de in icio. la tasa de progresión, la posible pérdida visua l 
y la presen cia o ause nc ia de signos ocu lares asociados están 
relacionadas frecuentcmente con el t ipo de herencia. Muchos 
casos se deben a una mutación del gen de la rodopsi na. La reti­
niti8 pigmentari a puede presentarse como un trastorno esporá­
dico ai slado o ser heredi tario de forma autosó mica dominante 
(A D). autosómica recesiva (AR) o ligada al cromosoma X (XL). 
También puede producirse junto w n algunos trastornos sistémi­
cos. que generalmente tienen una herencia AR. 

1. Es frecuente la forma aislada, si n una historia fami liar. 
2. La fo rma AD también es frecuente y tiene el mejor pronóstico. 
3. La forma AR es menos frecueme y tiene un pronóstico inter­

medio. 
4. La forma XL es la menos frecuente pero ti ene e l peor pro­

nóstico. Las mujeres portadoras pueden tener un fondo de 
ojo normal o mostrar un refl ej o metálico dor.¡do temporal e 
irregularidades peri féricas pig mentari as. 

Signos clínicos 

Los cri terios de diagnóstico de RP son afectación bilateral. pér­
dida de vi sión perifé rica y pé rdida progresiva de la función de los 
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fotorreceptores, fundamentalmente de los bastones. La tríada clí­
nica clásica de la RP es (a) atenuaci6n artaiular, (b) pigmenta­
ción r¡:lin im1(1 en esp[cllla ósea y (c) palúkz cér¡:a de la pap ila. 

l. La presentación es con nictalopía durante la tercera déca­
da de la vida. aunque puede aparecer antes depend iendo de 
los antecedentes. 

2. Signos (en orden cronológico) 
• Estrechamiento arteri olar. fi na pigmentación intrarrc tinia­

na co rno polvo y pérd ida de pigmento del EPR . aspecto 
qu e en el pasado se dcnominó retini tis pi gmen taria sine 

pigmel1lo (Fi g. 15.9). Una minoría de pacientes tienen 
puntos blancos difusos, más numerosos en el ecuador: esto 
se denomina retinil is PW1CIQ/a (t!bn"Ct' II~ (Fi g. 15.10). 

Fig.15,9 
Recinitis pigmentaria con acenuación vascular y cambios 
pigmentarios m(nimos. 

• Cambios pigmentarios más toscos con una confi guración 
peri vascular en «espículas óseas», que se observan inicial­
mente en la periferia retiniana media (Fig. 15. 11 ). 

• Los cambios pigmentarios se vuelven gradualmente más 
densos y difunden posterior y anteriormente (Fig. 15.12) . 

• Los signos avanzados se earacteri Zlln por lltrofia del EPR y 
descubrimiento de los vasos sanguíneos coroideos princi­
pales . lo que da al fond o de ojo un aspecto en mosaico 
(Fig. 15. 13). atenuación arteriolar grave y palidez mllrcada 
del nervio óptico. 

3. Los tres tipos de maculopatía que se pueden ver son: at ró­
fico. en ce lofán o edema macular cistoide. que puede benefi­
ciarse de tratamiento con acetazolamida sistémica. 

4. El ERG muestra inici almente una redw;eión de las respues­
tas escotópica de los bastones y combinada (Fig. 15.14): más 
larde, pueden estar reducidas las respuestas fotópi cas. 

5. La EOG es inferior a lo normal. 
6. La AO está prolongada y puede ser úti l en los casos precoces 

en los que el diagnóstico es incierto. 
7. La ve es normal. 
8. La perimetria muestra clásicamente un escotoma anu lar en 

la periferia medi a. que se expande periférica y centralmente. 
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Fig.15.10 
Retinitis punctata albescens. 

Fig.15.11 
Cambios pigmentarios «en espícula ósea» en una retinit is 
pigmentaria. 

Finalmente deja una pequeña isla de visió n cent ral que en 
oCllsi ones puede exti nguirse. 

9. La AGF . no necesaria para hacer el diagnóst ico, muestra 
hiperfl uorescencia difusa debida a defectos en ventana y 

Fig.15.12 
Retinitis pigmentaria avanzada. 

Fig.15.1l 
Visualización de vasos coroideos en una retini tis pigmentaria 
avanzada. 

pequeñ as áreas de hipofluo rescencill que corres ponden a 
enmascaramiento por el pigmento (Fig. 15.15b) . 

Pronóstico 

El pronóstico a largo plazo es malo. con posi ble pérd ida de la 
visión central debi dn n afeetneión di rec tn de In fó vea por In pro­
pia RP o por mnculopntín. La ndmin istració n dinria de suple­
mentos de vitnmina A, si se instaura pronto. puede retrasar la 
progresión de In RP. El pronóstico global es el siguiente : 

• Alrededor del 25 % de los pac ientes mantienen una buena 
agudeza visulll y son capaces de leer durante su vida laboral, 
a pcsllr de una ERG no registrable y un campo centml de 2_3°. 

• Por debajo de los 20 años de edad la mayoría de los pacientes 
tienen una agudeza visual superior a 6/60 (0.1). 

• Hacia los 50 años de edad un número apreciable tiene una 
<lgudeza vi sual inferior 11 6/60 (0.1 ). 
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Flg. 1S.14 
Electrorretinograrna en una retinitiS pigmentaria avan~ada (ver 
texto). 

Asociaciones oculares 

EI !>cBuimicnto regular dc los pacienlcs con RP es esencial par.¡ 
dctcctar otras co mp licacio nes que pueden compromete r la 
vi~ión, algunas de las cuales se pueden corregir con tratamiento. 

Fig. 15.1S 
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1. Las cataratas subcapsulares posteriores son frecuen ­
te!> en todas las formas de RI); III cirug ía suele ser benefi ­
ciosa. 

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

l . La miop ía es frecuente. 

4. El queratocono es infrecuente. 
S. Los cambios vítreos. que son frecuentes. consisten en des­

prendimiento vít reo posterior y ocasionalmente llvcítis inter­
media. 

6. Las drusas del nervio óptico son más frecuenles que en los 
normalc!> (Fig. 15.16). 

Fig. 1S.16 
Drusas del nervio óptico asociadas con retinitis pigmentaria. 

Retinitis pigmentaria atípica 

1. La retinitis p igmenta ria sectorial se caracteriza por 
:tfectación de sólo un cuadrante (habilualmente nasal) (Fig. 
15. 17) o una mitad (generalmente inferior) del fo ndo de ojo. 

(a) Retinitis pigmentaria; (b) AGF que muestra hiperfluoreSc.enc.1a difusa debida a defec.tos en ventana e hipofluorescenc.ia focal debida 
a enmasc.aramiento por pigmento. 
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Fig. 15.17 
Retlni tis pigmentar ia sectorial. 

La progresión es lenta y muchos casos permanecen eSlacio­
narios. 

2. La retinitis pigmentaria pe ricé ntri ca es sim ilar a la 
forma típica excepto que los cambios pigmentarios emanan 
de la papila y se extienden a 10 largo dc las arcadas tempora­
les y nasal mente. 

3. La RP con vasculopa tía exudativa se caracteriza por un 
aspecto parecido a la enfermcdad dc Coats con dcpós ito de 
lípi dos en la ret in a peri férica y despn: ndim iento retiniano 
exudativo. 

Diagnóstico diferencial 

1. Retinopatía por c1oroquina terminal 
• Si mi litudcs: pérdida difusa bilateral de EPR con descubri · 

micnto dc los vasos coroideos y atenuación arteriolar. 
• Difercncias: los cambios pigmcmarios no lienen una con­

fi guración pcrivascular "en cspícula ósea»; la atrofia ópti­
ca no cs cérea. 

2. Re ti nopat ía por t ioridazina termina l 
• Similitudes: pérdida difus[l bilmeral de EPR. 
• Diferencias: cambios pigmentarios similares a placas y 

ausencia de nictalopía. 
3. Neurorreti n itis sifilítica term inal 

• Sim il itudes: restricción marcada de los campos vis uales. 
atenuación vascular y cambios pigmen tarios . 

• Diferenc ias: la nictalopía es débil. afectación asimétrica 
con descubri miento coro ideo leve o ausente. 

4. Retinopatía relacionada con e l cánce r 
• Simi litudes; nictalopía. restricción del campo visual peri ­

fé rico. atenuación arteriolar y ERG ext inguida. 
• Di fcrencias: cvolución más rápida y cambios pigmentarios 

leves o ausentes. 

Asociaciones sistémicas 

La RP. a mcnudo dc la fo rma atípica. se puede asociar con una 
amplia varicdad de trastornos sistémicos. Sólo se describirán las 
asoc iaciones más importantes . 

l . El sínd ro me de Bassen-Kornzweig es una enfe rmedad 
AD debida a deficiencia de betalipoproteínas que da lugar a 
mal absorción intestinal. 
a. SigilOS. Ataxia espinoccrebelosa y acantocitosis en sangre 

periférica. 
b. La retillopatía se desarro ll a hacia e l final de la primera 

década de la vida; las agrupaciones de pigmento suelen 
ser nwyores que en la RP clásica y no están limitadas a las 
reg iones ecuatoriales. Los puntos blancos peri féricos tam­
bién son frecuentes. 

c. Otro.~ sjgll o.~ oc ulares son oftalmoplej ía y ptosis. 
d. El lralamie1l10 con vitamina E. si se instaura pronto. 

puede ser beneficioso para las lesiones neurológicas. 
2. El síndrome de Refsum es un error innato del metabolis­

mo de hcrcncia AR causado por una defic iencia de la enzi ma 
ácido fi tti nico 2-hidroxilasa. lo que da lugar a acumu lación 
de ácido fi ttinico en sangre y h::jidos corporales. 
a. Los sigilos son pol ineuropatía. ataxia cerebelosa. sordera. 

anosmia, cardiom iopatía. ictiosis y aumento de las pro· 
teínas en el LCR sin pleocitosis (inversión albu minocito· 
lóg ica) . 

!J. La relitlopalía se produce en la segunda década de la vida 
y se caracteriza por ca mbios generalizados «en sal y 
pim ienta». 

c. Otros sigtlo.~ son catarata, miosis y nervios corneales pro­
minentes. 

d. Ellrafamiellfo, inicialmente con plasmaféresis y después 
con una dicta sin ácido fitán ico. puede prevenir la progre­
si6n de la afectación sistémica y reti niana. 

3. El s índro m e de Usher es un trastorn o angustiante con 
herencia AR que supone alrcdedor de! 5% de todOH los casos 
de sordera profunda cn niños. y cs responsable de ccrca de la 
mitad de todos los casos de sordera combinada con ccgucra. 
La RP se produce ant es de la pubertad. 

4. El síndrom e de Kear ns-Sayre es una citopatía mitocon­
dria l asociada con de lec iones del DNA mitocondrial (Vt'f 

Capítulo 20). La RP atípica se caracteriza por agrupamientos 
toscos de pigmento que afectan principal mente al fondo de 
ojo ccntral (Fig. 15.18). 

Fig.15.18 
Retinitis pigmentaria central en un síndrome de Kear ns.Sayre. 



5. El síndrome de Bardet-Biedl se caracteriza por retraso 
mental. polidactilia. obesidad e hipogenitali smo. La RP es 
grave y aproxi madamente el 75% de los pacientes están cie­
gos hacia los 20 años de edad. Algunos pacientes pueden pre­
sentar una maculopatía «en ojo de buey», 

Distrofia progresiva de los conos 

La distrofia progn:siva de los conos comprende un grupo hetero­
géneo de tras tornos raros . Los pacientes con dis trofia de los 
conos progresiva pura ini cial mente tienen sólo una lesión. Los 
que ti enen distrofia de conos y bastones presentan una disfun­
ción de los bastones asociada pero menos grave. Sin cmbargo. en 
muchos pacientes con di sfunción de los conos pura inicialmente. 
el sistema de los ba~tones se afecta posteriormente. Por lo tanto. 
el término «di strofi a de conos-bastones» es más apropiado. 

l. Herencia. La mayoría de los casos son esporádicos. pero 
en el resto de los casos el patrón de herencia más frecuente 
es AD. aunque la en fermedad también puede ser AR o XL. 

2. La presentación suel e ser ent re la primera y la terce ra 
décadas de la vida con afec tación bi lateral gradual de la 
visión central y de la visión de los colores. que más tarde se 
puede asociar con fotofobia y nistagmus pendu lar fino . 

3. Signos (en orden cronológico) 
• La fó vea puede ser normal o mostrar una granularidad 

inespecffica. 
• Clásicamente se ha descri to una maculopatía «en ojo de 

buey» (Fig. 15,! 9), aunque no es universal. 

Fig.1S.19 
Distrofia de conos avanzada con maculopada «en ojo de buey». 

• Puede haber pigmentación periférica medi a «en espícu la 
ósea» . aten uación arteriolar y palidez te mpora l de la 
papila (Fig. 15.20). 

• Atrofia progresiva del EPR en la m¡ícula con event ual 
atrofia geográ/iea (Fig. 15.21). 

4. La ERG muc~t ra una disfunción difusa de los co nos con 
una respuesta fotópica in fe rior a lo normal o indeleclable: 
la frec uencia de fus ió n del parpadeo está reduci da: las 
respuestas de los basto nes están conservadas hasta tarde 
(Fig. 15.22). 
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Fig.15.20 
Distrofia de conos con cambios pigmentarios leves ({en espfcula 
ósea». 

Fig.15.21 
Distrofia de conos avanzada con maculopatfa atrófica. 

5. La EOG es normal o infe rior a lo normal. 
6. AD . El segmento de los conos es anormal: el seg mento de 

los bastones es inicial mente norma!. pero puede ser infe rior 
a lo normal posteriormente. 

7. La ve muestra un defecto deuter<Í n-lri l<Ín grave. despro­
porcionado a la agudeza visual. 

8. La AGF de la mae ulopal ía 1.: 11 ojo de buey mu estra un 
defecto en ventana redondo hipernuorescente con un centro 
hiponuorcseente (Fig. 15 .23). 

9. El pronóstico depende de la gravedad de la afectación de 
los bas lones: una afectació n míni ma tiene un pronóstico 
mejor. al menos a un plazo intermedio. 

10. El diagnóstico diferencial de una mácula en ojo de buey 
incluye la macu lopatía por cloroquina, enfermedad de Star­
gardt avanzada. dis trolia brillante feneSlrada. distrofia macu­
lar anul ar concéntrica benigna y enfermedad de Ballen. 
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Fig.15.22 
Electrorretinograma en una distrofia de conos (ver texto). 

Fig.15 .23 
AGF que muestra un patrón «en ojo de buey» debido 
a un defecto en ventana. 

Enfermedad de Stargardt 

La enfermedad de Stargardt (distrofia macu lar juvenil) y elfl//! · 
dusjllll' i!l1t11.'U/UIII .\ se considcran variantes del mismo trastorno, 
a pesar dc rreselllar~e cn d iferentes momentos y de tener pro­
nósticos d i~ t inlo s . 

1. La herencia es autosó mica recesiva y el locus génico 
A13 C4R se local iza en 1 p21 -22 . 

2, La presenta ción es durante la primera o la seg unda déca­
das de la vida co n afectación bil ateral gradua l de la visión 
central visual. que puede ser desproporcionada respecto a los 
Cl mbios maculares. de forma que se puede sospechar que el 
niiío está si mul ando. 

), Signos (en orden cronológico) 
• La fóvea puede ser normal o lener un moteado inespecítl­

co (Fig. 15 .24). 

Fig.15.14 
Distrofia macular de Stargardt precoz. 

• Le~ i ón fovea l ovalada qu e tiene un aspeclo «en baba de 
caraco!>, o «bronce golpeado» y en alg unos casos está 
rodeada por puntos blanco-amarill os (Fig . 15.25). 

Fig.15,15 
Distrofia macular de Stargardt con manchas alrededor. 

• Atrofia geográfica que puede lener una conligu ración en 
ojo de buey (Fig. 15.26). 



Fig.15.16 
Estadio final de una distrofia macular de Stargardt. 

4. La ERG fotópica es normal o inferior a lo normal: la escotó-
pica es norma!' 

5. La EOG cs infc rior a lo normal en los casos avan7.ados. 
6. La ve muestra defectos deuterán-lritán. 
7. La AGF suc!e mostrar una «eoroides oscum» dehido a depósi­

tos dc lipofuscina dentro de! EPR, Se camcteriza por ausencia 
de fluorescencia de base normal. que refuerza la prominencia 
de lu ci rculación reti niana. Los ojos con atrofia geogrática 
muestran un defecto en ventana en la mácula (Fig. 15.27). 

8. El pronóstico es malo: una vez que la ag udeza vi sual del 
paciente cae por debajo de 6/12 (05). ticnde a di sminuir rápi­
damellle y se estabi liza después alrededor de 6/60 (0. 1). 

Fundus flavimaculatus 

l. La herencia es AR. 
2. La presentación es e n la vida adu lta. aunque si no hay 

afectación macul ar el trastorno puede ser asintomático y se 
dcscubre por casualidad . 

3. Signos (en orden cronológico) 
• Puntos o manchas blanco-amarillas. bilaterales y bien defi­

nidas. a nivel del EPI{ Y di semi nadas por el polo posterior 
y la periferia media . La fo rm a de las lesioncs puede scr 
redonda. ovalada. lineal. semilu nar ° pisciforme (en co la 
de pez) (Fig. 15 .28). 

• El fo ndo de ojo ti ene UII color rojo carmín en aproximada­
mente el 50% de los casos. 

• Se forma n nuevas lesiones a med ida que se absorben las 
antiguas (ver Fig. 15 .30a). 

• En algunos casos se produce atrolia geográ fi ca (Fig. 15.29). 
4. La ERG fotóp ica es normal o inferior a lo normal : la escotó-

pica es normal. 
5. La EOG es inferior a lo normal. 
6. La ve es normal. 
7. La AGF muestra una «coroides oscura» ge ncralizada. Las 

manchas recientes muestran bloqueo precoz y tindón tardía; 
las manchas antiguas mues tran dcfectos en ventana del EPR 
(Fig. 15 .30b). 

Distrofias hereditarias del fondo de ojo 

Fig.15.11 
(al Distrofia macular de Stargardt; (b) AGF que muestra 
hiperfluorescencia macular debida a un defecto en ventana y 
una coroides oscura. (Corte~la de S. Milew,ki.) 

Fig.15.18 
Fundus ~avimaculotus. (Corte, ia de $. MII~w,kl . ) 

8. El pronostico es relat ivamente bueno y los pacientes pueden 
estar asi ntomáticos durante muchos años si ninguna de las 
manchas afecta a la foveola ni se produce atrolia geográfica. 
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Fig.15.29 
Fundus ffavimaculatus con maculopatia atr6fica. (Cortesía 
de S. Milewski.) 

9. El diagnóstico diferencial de las manchas retinianas 
incluye las drusas dominantes.fillldus alhipUIICTa/IIS. distro­
tia macul ar de Caroli na del Norte prccoz y síndrome de la 
ret ina manchada benigno. 

Fig.15.30 

Enfermedad de Best juvenil 

La enfe rmedad dc Best juvcnil (distrofi a vitel iforme) es un tras­
torno raro que evoluciona de forma gradual en ci nco estadios. 

l . La herencia es AD con penetrancia y ex presividad varia· 
bies y cllocus génico está si tuado en l I q J 3. 

2. El estadio O (previtel iforme) se caracteriza por una EOG 
inferior a lo norma l en un paciente asi ntomático con un 
aspecto normal del fondo de ojo. 

3. El estadio I se caracteriza por moteado de pigmento en la 
mácu la. 

4. El estad io 2 (v iteliforme) se desarrolla durante la primera 
y la segunda décadas de la vida y se caracteriza por una 
lesión macu lar redonda en yema de huevo (<<e l lado soleado 
hac ia arriba»), const ituida por li pofusci na subretin iana 
(Fig. 15.3 1 a). La agudeza visual puede ser normal o ligera­
mente dismi nu ida. 

5. El estadio 3 (seudohi popión) puede ocurri r cuando partc 
de la les ión es absorbida (Fig. 15.32). A veces se absorbe 
toda la lesión con escaso efecto sobre la visión. 

6. En el estadio 4 (vitelorrupti vo) la yema de huevo empie­
za a romperse y adopta un aspecto de «huevo revuelto» 
(Fig. 15.33) y disminuye la agudeza visual. 

7. La ERG es normal. 

(a) Fundus ffavimaculatus avanzado: (b) AG F que muestra hiperlluorescencia de las manchas y una coroides oscura. (Cortesfa de S. Mílewski.) 

Fig. 15.31 
(a) Estadio vite liforme en una enfer medad de Bese 
juvenil; (b) AGF que muestra hipofluorescencia 
debida a bloqueo de la fluorescencia coroidea de 
base. (Cortesl~ del Wilmer Eye Instítute.) 



Fig.15.3 2 
Estado de seudohipopi6 n en una enfermedad de Best juveni l. 
(CorteS!' de P: Morse.) 

Fig. 15.33 
EStadiO vitelorruptivo en una enfermedad de Best juvenil. 
(COf"lesQ de P: Mo.-se .) 

8. La EOG es gravemen te inferior a lo normal durante lodo~ 
los eSllldios de la enfermedad, a~í corno en portadorc~ con 
fo ndos de ojo normales . 

9. Los defectos cn la ve son propo rciOllales al grado de pér. 
dida visual. 

10. La AGF durante el e~ladio vitcliforllle muc.stra bloqueo de 
la nuorcscencia coroidea de base (I'(, r Fig. 15.3 lb). 

11. El pronóstico e·s mzonablcmetlle bueno hasta la qui rua 
déc .. d .. de la vida. despu6 de la cual 1:. agudeza visual dis· 
minuye y a lgunos pacientes (IUedan legalmente c iego, 
debido a cicatrizac ión macu lar, NVC. atrofi a geográfica y 
fo rmación de un orilicio que puede dar lugar a desprendi. 
mi ento de retina. 

Distrofias hereditarias del fondo de ojo 

Distrofia foveomacular viteliforme 
del adulto 

La di~ t rufia fo\eomaculnr vite li forrne del aduho se considera per· 
tenecicntc a la categoría «diS1rofia en patrón». Al cOnlrmio que la 
enfermedad de Best j uveni l. las l e~iones fo\"ea les son más peque· 
ñas.!>C presentan más larde y no muestr.r.n cumbios evolutivos. 

l. La herencia es probablemente aulosómica domi nante y el 
locus génico se encuentra en 6p21 ·22. 

2. La presentación es en la cuarta o sexta décadas de la vida 
con metamorfopsia leve. aunque a menudo este tras torno se 
descubre en una oftalmoscopiil de rutina. 

l. Signos. Lesiones subfovca lcs, bilaterales, simétricas. redon­
das II ovaladas. ligeramente elevadas y amarillas, con un lama· 
tio aproximado de un tercio de diálllctm papilar (Fig. 15.34). 

fig.15.34 
D istrofia macular viteliforme del adulto. 

4. Ló. ERG es normal. 
5. /..:1 EOG es normal o li gernme111e altcmda. 
6. La ve muestra un defecto tri tán leve. 
7. La AGF mucstm hipolluorcsccncia centml rodeada por un 

pequeño anillo hiperfl uoresei.'!1\e irregular. 
8. El pronóstico es bueno en 1:. mayoría de los casos. 

Enfermedad de Best multifocal ---
La enfermedad de Best mult ifocnl es muy infrecuentc (Fig. 15.35) 
Y puede producirse sin ulla hi\toria famil iar. Puede aparecer de 
fon na aguda en la vida adu lta y ocasionar problemas diagnósticos. 

Drusas familiares 

Se cree que las drusas fami liares (coroidit is en panal de abejas 
de I)oyne, 1Il(.llmlillll'l'lIIlfi//(!.I·t') reprcM:ll ta rr una man ifestación 
precoz de la degeneración macul ar ¡ I ~oc i ada a la edad. 
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Fig.IS.1S 
Enfermedad de Best multifocal. (Cortesla de C. Barry.) 

l. L.1 herencia es AD con pcnctmncia completa y exprc~i v idad 

variable. El locus génico EFEM P I está en 2p 16. 
2. Signos clínicos 

a. La ellfermedad leve se caracte riza por a lg unas drusas 
duras pcqueñas, di scretas y confi nadas a la rn ilcu la (Fig. 
15 .36) . Las lesio nes ap.Hccen típicamente en la tercera 
déc<lda dc la vida)' son inocuas. 

Fig.15.16 
Drusas dominantes fa miliares leves. 

h. La enfermedad lIIudemda se caracteriza por dru ~as blan­
das grande:;. en el po lo posterior )' la zona parap:lpilar 
(Fig. 15.37). Las Ics ione~ :lparecen después de la tercer:. 
déclldfl de la vida y se ¡lsocian con agudeza visual normal 
o ligerameme afectada. 

c. La ellfermedad avcwzuda es infrecuente y ~e prc:;ent a 
después de la quinta década de la vi da con NVC O alrofi a 
geográlic:1. 

d. L.1 lI/alaflÍtt levtllll;lle.~e comparte un solapamiento feno­
típico con las drusas fami l i a rc~ . Sc caracteriza por drusas 
l ami n:l rc~ ba~ales pequeñas e innumerables , con una dis­
tribución cn rayos o radial cenlmda en la fóvca y en el área 
parapapilar (Fi g. 15.38). La mayoría de lo~ pac ientes 

Fig.1S.37 
Drusas do minantes familiares avanzadas. 

Fig.15.l8 
Malattia levantinese. (Corte l ll del Moorlields Eye Hospital .) 

c~tán asintomáticos hasta la cuarta o quinta décadas de la 
vida. cuando se producen NVC y atro fi a geográfica. 

3. La ERG es normal. 
4. Ul EOG es infcrior il lo normal cn los pac i etlte~ con enfer­

medad :tvanZ:lda . 
5. L.1 AGF muestra manchas hipcrfluorescentes bien defi nidas 

debido a ddectos en ventana que son más evidentes e n la 
AGF (Fig. 15.39) que en la clI plomción cl ínica. 

Distrofia macular seudoinflamatoria 
de Sorsby 

La di strofi a macular seudoi nn amalOria de Sorsby. también 
denominada distro fi a macular hClllorrágica hered itar ia. es un 
trastorno muy raro pero muy grave. 



Fig.15.39 
AGF en unas drusas dominantes familíares que muestra 
numerosos puntos de hiperfluorescencia bien definidos. 

l. La herencia es AD eon penetrancia completa; el gen TIMP3 
está en 22'1 12.1 - 13.2. 

2. La presentación es durante la quinta década de la vida con 
maculopatía exudativa bilatera L 

3. Signos (en orden cronológico) 
• Depós it os blanco-amarillos confl uentes. simi lares a dlU­

sas. locali zados a lo largo de las arcadas. nasales a la papi­
la y en la periferia medi a (Fig. 15.40). 

Fig.15.40 
Distrofia macular seudoinflamato ria de Sorsby preCOl con 
manchas confluentes. 

• Neovascularización coroidea (NVC) y maculopatía exuda­
tiva (Fig. 15.4 1) . 

• Cicatri zación subretini ana (Fig. 15.42). 
4. La ERG es normal inicialmellle. pero puede ser inferior a lo 

normal en la enfermedad tardía. 
5. La EOG es normal. 
6. El pronóstico es malo debido a mac ulopat ía. Al gu nos 

pacientes pierden ta mbi én la visión deambulatoria haci a la 
séptima década de la vida debido a at rofi a coriorretinian a 
periférica progres iva. 

Distrofias hereditarias del fondo de ojo 

Fig.15.41 
Maculopatía exudativa en una distrofia macular 
seudo inflamatoria de Sorsby. 

Fíg.15.42 
Dist rofi a macular seudoinflamato ria de Sorsby en fase terminal. 

Distrofia macular de Carolina del Norte 

La di stroti a macular de Carolina del Norte es un trastorno muy 
raro y muy grave. 

l. La he rencia es AD co n peneuaneia co mpl eta pero una 
expresividad altamente variable con el gen MCDR I en 6q. 

2. Signos y pronóstico 
a. El grado I se caracteri za por dcpósito~ blanco-amari llos, 

como drusas. en la periferia (Fig. 15.43) Y en la mácula. 
que se producen dura nte la primera década de la vida y 
permanecen asintomáticos durante toda la vida . 

b. El grado 2 se caracteriza por depósito~ maculares profun­
dos y con fl uentes (Fi g . 15.44 ). El pron6st ico vi~ua l a 
largo plazo es menos favorable porque algunos pacientes 
preselllan maculopatía exudaliva. 
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Fig. 15.43 
Manchas periféricas en una distrofia macular de Caro li na 
del None de grado 1. (Cort~1a de P. Mone.) 

FIg. 15.44 
Confluencia de manchas macu lares en una distrofia macular 
de Carolina del Norte de grado 2 . (Cortesía de P. Morse.) 

c. El grado 3 se car.:lclcril.a por lcsioncs bilaterales macula­
res alrólicas ¡xtrccidas :11 coloboma (Fig. 15.45). con 1.fec­
tación variable de 1:. ngudc7a vI),ual. 

3. La ERG es normal. 
4. La EOG C~ normal. 
5. Ln AGF en l o~ grados 1 y 2 mUC~lr¡¡ defectos de transmisión 

y tinci6n tardía . 

Distrofia macular en mariposa 

La d i,¡¡trofia en mariposa es un trastorno raro y relat ivarncnlC 
inocuo. 

l . La herencia es probablementc AD. 
2. La presentación e<¡ e n la ),cgunda a (Iu inta décad:ls de la 

vida gencralmenrc por c¡¡~ualidnd y en ocasione <¡ con afecta­
ción leve de la vi,¡¡ ióll centra l. 

Fig.15.45 
Maculopatía parecida a coloboma en una distrofia macular de 
Carolina del Norte de grado 1 (Cortesía del MoorlIelds Eye Hospital .) 

l. Signos 
• Pigmento amarillo en la fóvea alineado de una forma tri­

rradiada (Fig. 15.46) . 
• l>Ucde haber punteado pigmemario perifé.rico. 

Fig.15.46 
Distrofia en mariposa. 

4. L:\ ERG es normal. 
5. Ln EOG es inferior ¡¡ lo normal o anormal. 
6. Lll AGF muestra la hi ponuoreseene ia correspondiente. 
7. El pronóstico es exce lenle. 

Edema macular cistoide dominante 

El edema macular cistoide dominante es un trastorno extrema­
damente raro pero gmvc. 

l. La herencia cs au losómica dominante con el locus géllico 
en 7q . 



2. La presentación es en la primera o segunda décadas de la 
vida con afec tación gradual de la visión centrlll. 

l. Signos . EMC bilateral que no responde a la acetazo[amida 
sistémica. 

4. La ERG cs normal. 
5. La EOG es nomal o inferior a lo nonllal. 
6. La AGF muestm un patrón en pétalos de Ilor de extmvasa­

ción en la fóvea ( I'er Fig. 13.83). 
7. El p ronóstico es malo por la posible aparición de atrofia 

geográfica. 

Distrofia cristalina de Bietti 

La dis trofi a cristalin a de Bieu i se caracteri za por depósito de 
cristales en lu retina y la córnea periférica. 

l. La herencia es XL o AR . 
2. La presentación es en la lercera década de la vida con pér­

dida visual progresiva. 
3. Signos (cn ordcn cronológico) 

• Cristales de color amaril lo-blanco d iseminados por todo el 
fondo de ojo posterior (Fig_ 15.47). 

• Atrofi a localizada del EPR y la coriocapilar en la mácula_ 
• Atrofi a difusa de la coriocapilar. 
• Conn uencia y ex pansión graduales de las áreas atrófi cas 

en la periferia reti niana. 

Fil. 15.47 
DisttOfia cr istalina de Bien!. (Cortes~ de J. s:'lmon_) 

4. La ERG es inferior a lo normal. 
S. La EOG es inferior a lo normal. 
6. El pronóstico es v:triable porque la tasa de progresión de la 

enfermedad difiere en cada caso pan icular. 

Síndrome de Alport 

El síndrome de Alporl es una anomalía rara de la membrana basal 
glo rneru l arcau~'KI:1 por mutaciones en varios genes diferentes. que 

Distrofias hereditarias del fondo de ojo 

codifican formas particulares del colágeno tipo IV un componen­
te principal de la membrana 00 ... 11. Se caracteriza por in.<>uficiencia 
renal crónica, n menudo lIsaciada con sordern neurosensorial . 

l. La he re ncia es ligada al cromosoma X dominante. 
2. Signos 

• Manchas amari llas pálidas dise minadas e n la zona peri­
macular, respetando la f6vea, con agudeza visual normal 
(Fig. 15.48). 

Manchas macula res eo un slndrome deAlport. (CorteSÍa de J.~n.) 

• Manchas más grandes. algunas de las cuales pueden con­
nuir. en la periferia (Fig. 15.49). 

Fig.15.'" 
Manchas perifér icas en un sfndrome de Alport. (Cortes la 
de J, Gov.m.) 



3. La ERG es normal. 
4. Las asociaciones oculares ~on Ic nli collo anterior y oca­

sionalmente di stro fi a wmeal polimorfa posterior. 
5. El pronóstico es excelente. 

Retina moteada familiar benigna 

La ret ina moteada fami liar benigna es un trastorno muy raro que 
es asi lllomático y. por Jo Illnto. suele descubrirse por casual ¡dad. 

l . La herencia es AR . 
2. Signos 

• Manchas de color amari llo-blanco discretas y di seminadas 
al nivel del EPR y que respetan la fóvca (Fig. 15.50). 

Retina moteada familiar benigna . 

• Las les iones tienen formas variables y se ext ienden a la 
periferia lejana (Fi g. 15.51). 

Fig.1S.S1 
Retina moteada familiar benigna. 

) 

3. La ERG es normal. 
4. El pronóstico es excelente. 

Amaurosis congénita de Leber 

La amau rosis congénita de Leber es una enfermedad muy rara 
pero potencialmente grave con implicaciones sistémicas. 

l. La herencia es AR . 
2. La presentación es con ceguera al nacer o en los pri meros 

años de la vida. Muchos ni ños afectados ven mejor con una 
iluminación brill ante. 

3. Signos 
• Los reflejos luminosos pupilares faltan o están disminuidos. 
• El fondo de ojo puede ser normal inicial mente a pcsardc la 

escasa visión . 
• Los ha llazgos más frecue ntes son zonas de atrofia y granu­

laciones coriorretinianas periféricas. 
• Otros hallazgos son edema papi lar. cambios «cn sal y 

pimienta;» (Fig . 15 .52), puntos blancos difusos . coloboma 
macular y maculopatía «en ojo de buey,) . 

• Coinc idiendo con los cambios reti nianos suele producirse 
palidez papilar y atenuación de las arteriolas re tini anas. 

Fig.1S.S1 
Amaurosis congénita de Leber. (Cortesía del Witmer Eye tnstitutc.) 

4. Otros signos oculares 
• Hipermetropía, queratocono y queralOg lolm. 
• Pueden aparecer cataratas cn la segunda década de la vida. 
• Nistagmus. movimicntos oculares crráticos y estrabismo. 
• Un signo característico es el síndrome ocu lodig itaJ en el 

que el frotamiento constante de los ojos por el niño causa 
cnoft almos como rcsultado de la rcabsorc ión dc la grasa 
orbitaria (Fig. 15.53) . 

5. La ERG suele ser indeteetable inc luso cn los casos prceoces 
con un fondo de ojo normal. 



Fi¡. 15.5J 
Slndrome oculodigital. ICon:es>a de M. Suecer.) 

6. El pronóstico es muy malo. 
7. L:1S ilSociaciones sistémicas son retraso mental. sordcr:.l. 

epi lepsia. anomalíils del SNC y ano malías renales. malfor­
maciones esqueléticas y disfunción endocri nll . 

Ceguera nocturna estacionaria congénita 

Fondo de ojo normal 

l . Ln nictalopía congénita dc hcrcncia AD (t ipo Nougaret) se 
caracte ri ;:a por una ERG de los conos cusí normal y una ERO 
de los bastones inferior a lo normal. 

2. La nic ta lopía estacionaria de herencia AD si n miopía (tipo 
Riggs) se caracteriza I>or unn ERG de l o~ conos nomlal. 

3. Nictalopía congénita AR o XL con miopía (tipo Schuberl­
Bornschcin). 

Fondo de ojo anormal 
1. L:! enfermedad de Oguchi eN una enfermedad AR que se 

cnracteri :13 por un retmso de 2-12 ho t'"J s para conseguir umbra­
les normales de los bas\()nes adapwdos a la oscuridad. Hay un 
cambio acompañante del color del fondo de ojo de un color 
domdo-m:IITÓn en el estadio :lebpt3do a la luz a un color nonnal 
en el estadio adaptado a la oscurid.ad (fenómeno de Mizuo). 

2. El fundus a lbipunctatus es una enfer medad A R q ue se 
caracleriza por una multi tud de peq ueños pumos b lanco ­
amaril los en el polo posterior. que respetan la fóvea (Fig. 
15 .54) y se ex tie nden hasta la perifer ia (Fig . 15.55). Los 
vasos sangufneos re tin ianos, la papi la ó pti cu, los cam pos 
perifé ricos y la agudeza visual permanecen norma les. La 
ERO y la EOO pueden ser inferiores a lo norma! cuando se 
estudian de form a ru tinaria . pero vuelven a 1u norma li dad 
con la acluptuc1ón prolongada a la o~cur¡dad . 

Monocromatismo congénito 

Monocromatismo de bastones completo 

1, Ln herencia es AR. 
2. Signos 

Distrofias he reditarias del fondo de ojo 

Fig, 15.54 
Fl.lndl.lS o/bipunctOM. 

Fig_ 15.55 
Fl.lndl.ls olbipl.lncrotl.lS. 

• La agudeza visual es 6160 (0, 1). 
• L:.I mácula suele pUTl'Ccr normal. pero puede ser hipoplásica. 
• Nistllgmus congén ito y fOlofo bi:1. 

3, L."! ERG fot6pica es anormal: In escot6pic:1 puede ser in ferio r 
a lo normal ; la fusi6n de parp."!dco e~ < 30 1·1z. 

4, La ve está tota lment e ause ll1 e: todos los colores aparecen 
como escal as de grises. 

Monocromatismo de bastones incompleto 

1, Lil herencia es AR o XL. 
2, Signos 

• La :Igudeza visual es 6112-6124 (0.5-0.25). 
• La mácula suele ser norm:d. 
• Puede haber nislagmu ~ congéni to y fo tofobia. 
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3. La ERG fotór ica es anormal : la escotópica es normal. 
4. VC. Puede haber visión de algunos colores. 

Monocromatismo de conos 

l. La herencia es incierta. 
2. Signos 

• La agudeza visual es 6/6-6/9 ( 1,0-0.7). 
• La mácula es normal. 
• No hay nistagmus congénito ni fotofobia. 

3. La ERG es anormal. 
4. La VC está totalmente abolida . 

• Distrofias coroideas 

Coroideremia 

La coroideremi a es una enfermedad muy rara que sue le afectar 
sólo a los hom bres . 

l. La herencia es recesiva XL con ellocus géni co en Xq21 . 
Esto liene las siguientes implicaciones: 
• Todas las hijas de padres con coroideremia serán portadoras. 
• La mitad de los hij os de mujeres portadoras presentará la 

enfermedad. 
• La mitad de las hijas de mujeres portadoras serán a su vez 

portadoras. 
• Un hombre afeclado no puede transmit ir el gen a su hijo. 

2. Las mujeres portadoras mu estran alrofi a peri férica 
irregu lar. leve y generalmente inocua. y moteado del EPR 
(Fi g. 15.56) . Sin embargo. la agudeza visual. los campos 
periféricos y la ERG son norma les. 

3. La presentación suele ser en la rr imera década de la vida 
con nictalopía. 

Fig.15.56 
Cambios periféricos en un portador de coroideremia. 

4. Signos (en orden cronológico) 
• Manchas de atrofia del EPR Y la coroides que afeclan al 

fondo de ojo periférico medio (Fig. 15.57) . 

Fig.15.57 
Cambios perifé ricos leves en una coroideremia. (Cortesía de K.Jordan.) 

• Atrofia difusa de la coriocari1ar y del EPR con conservación 
de los vasos coroideos intermedios y grandes (Fig. 15 .58). 

Fig.15.58 
Coroideremia con conservación de los vasos coroideos 
intermedios y grandes. 

• Atrofia de los vasos coroideos intermedios y grandes con 
exrosición de la esclerótica subyacente (Fig. 15.59). 

/l/R: Al contrario que las distrofias ret inianas primarias, la 
fóvea está. respetada hasta tarde (Fig. 15.60a) y la papila ópti. 
ca y los vasos retinianos permanecen relativamente normales. 

5. La ERG escot6riea es indetectablc; la ERG fot6pi ca está 
grave mente reducida. 

6. La EOG es inferior a lo normal. 



Fil. '5.59 
Coroiderernia avanzada. (Cortes ía de K. Nis ,r.at.) 

7. La AGF en el estadio imermedio de la coroidcrcmia muestra 
llenado de los vasos re tinianos y coro ideos grandes pero no de 
la coriocapilar. Existe adem:ís hipofluorescencia que corres­
ponde a la fóvea intacta y un área difusa alrededor de hipcr­
fluorescenci a debido a un defecto en ventana (Fig. 15.60b). 

8. El p r o nóstico es mu y malo: ::lUnque la mayoría de los 
paciemes conservan la visión útil has ta la sexta década de la 
vid¡¡. después puede producirse una pérdida visual muy 
grilve. 

Atrofia gyrata 

La at rofia g}'m/a de la ret ina y la coroides está causada por 
mutaciones del gen que codifica la pri ncipal enzima de degra­
dación de la omiti na.la ornitina ceto:kido-aminotransferasa. Su 
deficiencia Se! asocia con va lores aUIIl e!ntados de! ornitina en 
plasma. orina. LCR y humor acuoso. 

Fil . , 

Dis t rofias hered itarias d e l fondo d e ojo 

l . La herencia es AR. 
2. La pre s e n tació n es en la segunda década de la vida con 

miopía axial y nictalopía. 
3. Signos (en orden cronológico) 

• Manchas periféricas de atrotia coriorTetini ana (Fig. 15.6 1) 
Y degencración v(trea. 

Fi¡. IS.61 
Manchas periféricas de atroAa gyroto. 

• Las lesiones se vuelven confluentes y forman un borde fes­
toneado poslerior (Pig. J 5.62). 

• La a trofi a se disemina gradualmente hacia la periferia y el 
centro. con respelo de la fóvca hasta fases tardías (Figs. 
15.63 y 15.64a). 

NB: Al contrario que la coroideremia. existe una atenua­
ción extrema de los vasos retin ianos. 

4. La ERG es anormal y más tarde se extingue. 
5. La EOG es inferio r a lo normal en la enfermedad tardía. 

(¡p.) Coroideremia t erminal; (b) AGF que muestra pérdida difusa de la corlocapilar ton conservación de la fÓvea . (Cortesía de S. Milewskl.) 
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Fil' t5 .62 
Atrofia gyrota coalescente. 

Fig. t5.63 
Atrofia gyrota avanzada. 

Fig.1 5.6-4 

6 . La AGF mue ... tm el contraste marcado entre la ... áreas nomla· 
les y atróficas (Fig. 15.64b). 

7. El pronóstico es malo y ocurre ceguera legal entre la cuar· 
ta y la sexta décadas de la vida por at rofi a geográfi ca. aunque 
la visión puede fracasa r antes por cat¡¡rata. EMe o fo rmación 
de una membrana epirreti niana. 

8. Tra tamiento . Hay dos subt ipos clínicamente dife rentes de 
atrofi a gym/a segu n la respuesta a la pi ridoxina (v itam ina 
B

6
) . que puede normalizar 10.'> niveJes plasmático y uri nario 

de ornilina . Los pacientes que responden a la vitamina B6 
suelen tener una evolución clínica menos gmve y más lellla· 
meme progresiva que los pacientes q ue no responden. La 
reducción de la ci fru de omiti n:1 con una d ieta libre de mgini· 
na tambi én es útil para re trasar la progresión de la atro fi a 
8ym lll . 

Distrofia coroidea areolar central 

l . La herencia es AD con eilocus génico en l7p. 
2. La p resentació n es en In tercera o cuana décadas de la vida 

con afectación bilaterul gmdual de la visión central. 
3. Signos (en orden cronológico) 

• Grunularidad foveal inespecífica. 
• Atrofia circunscritll del EPR Y pérdida de la coriocapilar en 

la mácu la. 
• Atrofia geográfica de discmirwción lenta dentro de la que los 

vasos coroideos más grandes son promi nentes (Fig. 15.65). 
4. La ERG es normal. 
5. La EOG es normal. 
6. El pro nóstico es malo . con pérdida visual muy grave que 

tiene lugar entre la sexta y la séptima décadas de 1 .. vida. 

Atrofia coroidea difusa 

l . La herencia es AD. 
2. La prese n tación es co n afectación de la visió n centra! o 

nictalopía dura nte la cuarta o la quinta décadas de la vida. 

(a) Atrofia gyrota: (b) AGF que muestra un marcado contraste entre las áreas normales y las atróficas. (Corte!Ja de S. Hi lewsKI.) 



Fig.15.65 
Distrofi a co roidea areolar central. 

3. Signos (en orden cronológico) 
• Atrol1 a parapapilar y pericentral del EPR y la coriocapi lar. 
• Progres ión g radua l hasta que todo e l fondo de ojo está 

afectado. 
• Atroli a de la mayoría de los vasos coroideos más grandes 

con visualización de la esclerótica (Fig. 15.66). 
• Los vasos ret inianos pueden ser normales o estar ligera­

mente contraídos. 

Fig.15.66 
Atrofi a coro idea difusa. (Cortesía de S. MLlewskí.) 

4. La ERG es inferio r a lo normal. 
S. El pronóstico es malo debido a la afectación macular precoz. 

Degeneración corio rretiniana 
parapapilar helicoidal 

l . La herencia es AD. 
2. La prese nta ción es en la infancia. 

D istrofi a s he reditarias d e l fondo de ojo 

l . Signos 
• Bandas de atrofi a coriorreti niana bilateral. de crecimiento 

le nto . en for ma de le ngua y bicn defi nid as, que irradian 
desde la cabeza del nervio óptico (Fig. 15.67). 

• Puede haber lesiones circulares periféricas separadas. 

Fig.1 5.67 
Degeneración corio rreciniana helkoidal. 

4. La ERG puede ser normal o gravemente anormal. 
S. El pronóstico es variable ya que se puede e ncontrar una 

enfermedad grave en una persona joven y una e nfermedad 
leve en una persona anciana. 

Atrofia retinocoroidea paravenosa 
pigmentada 

La atroti a reti nocoroidea paravenosa pig mentada es un trastor­
no raro que generalmente se descubre de fo rma casual en hom­
bres jóvenes. 

l . He rencia . No se ha establecido un patrón dislÍntivo. aunque 
se han propuesto transmisiones autosó micas do mi nantes. 
autosómi cas recesivas, ligadas al cromosoma X y ligadas al 
cromosoma y. 

2. Signos 
• Acu mul ación de pigmento corpuscular óseo bil ateral a lo 

largo de las venas retini anas principales . 
• Zonas adyacentes claramente delimitadas de atrofia corio­

ITclÍniana que pucdcn nxlcar la papila (Fig. [5 .68). 
3. La ERG suele ser normal. 
4. El p ronóstico es excelente porque la afectación macu lar es 

rara. 
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Fig. 15.68 
Atrofia cor iorretiniana paravenosa pigmentada. (Cortesía 
de C. Barry,) 

• Vitreorretinopat ías 

Retinosquisis congénita 

La reti nosqu isis congénita se caraclCriza por maculopatía bibte­
ral. asociada con relinosqui sis peri férica en el 50% de los pacien­
tes. El defecto básico se encuentra en las células dc Müller. lo 
que causa separación de la capa de fibras nerviosas retinianas del 
reSlO de la retina sensorial. Di fiere de !a rc tinosq uisis adquirida 
en que la separilción tiene lugar en la capa plex iforme externa. 

l. La herencia es ligada al cromosoma X y el gen responsa­
ble es RS 1. 

2. La presentación es entre los 5 y los (O anos de edad. con 
d ificultades para la lectura debido a la maculopatía. Menos 
frecucnte mente la enfermedad se presenta en la época de 
lactantc. con estrabismo o ni~ lilgmus asociado con reli llos­
quisis peri féri ca avanzada a mcnudo con hemorrag ia vít rea. 

3. Signos 
a. La retinusqftisi~Iol'eal se caracteri za por la presencia de 

pequeños espacios quísticos con un pat rón de est rías 
radi ales cn «rad ios de bic icleta» (Fig. 15.69), más apa­
rente cuando se examina con luz anerit ra. Con el tiempo 
los pliegues radiales se hacen menos evidentes, dejando 
un renejo fovea! embotado (I'er Fig. ¡5 .73a) . 

h. La retillosquisis periférica afecta predominantcmente al 
cuadrante inferolCmporal. no se ex tiende pero puede 
experimentar los siguientes cambios: 
• La capa interna, que consta sólo de la membrana li ­

mit ilnte interna y la capa de tibras nerviosas re tinianas. 
puede presentardefcctos ovalados (Figs. 15.70 y 15.7 1) . 

• En casos extremos, estos defectos pueden un irse . 
dejando sólo los vasos reti nianos flotando en el vítreo 
(<<velos vítreos») . 

e, Otros sigllo.~ son cubrimiento perivascu lar. un destel lo 
dorado de la reli na perifé rica. arrastre nasal de los vasos 

Fig. 15.69 
Maculopatía ({en rueda de bicicleta» en una retinosquisis 
congénita. (Cortesía de P. Morse.) 

Fig.15.70 
D efectos en ta hoja interna en una retinosqUisis congéni ta. 

F¡g.15,71 
Grandes defectos en la hoja interna en una retinosquisis congénita. 



reti nianos. manchas reti nianas. ex udados subretin ianos 
y neovaseu larizaei6n. 

4. Las compl icaciones son hemorragia vítrea dentro de la 
reti nosqu isis. y desprendi miemo de retina. 

S. La ERG es normal en los ojos con maeulopatía aislada. Lus 
ojos co n ret inosquisis periférica mu estran un descenso 
selecti vo caracterfstico de la ampli tud de la onda h en eom­
paraci6n con la amplit ud de la onda a en la prueba eseotó­
pica y fo t6pica (Fig . 15.72). 

6. La EOG es normal en ojos con macu lopatía aislada pcro 
es inferi or a lo normal en oj os con lesiones perifé ricas 
avan zadas. 

7. La ve muestra un defecto tritán. 
8. La AGF de la maculopatía puede mostrar defectos en ven­

tana leves pero sin extravasación (Fig. 15.73b). 
9. Los campos visuales en los ojos con re tinosquisis perifé­

rica muestran los defectos absolutos correspondientes. 
10. El pronóstico es malo debido a la macu lopatía progres iva. 

La agudeza visual se deteri ora duran te las primeras 1 02 
décadas de la vida y después puede permanecer estable 
hasta la qui nta o sex ta décadas de la vida. cuando se vuelve 
a deteriomr. Los pacientes con retinosqu isis peri fé rica pue­
den tener una pérdida visual brusca en cualquier momento 
debido a hemorragia o desprendi mienw de ret ina. 

Síndrome de Stickler 

El síndrome de Stickler (artrooftal mopat ía hereditaria) es un 
trastorno del tej ido conecti vo colágeno que da lugar a un vít reo 
anormaL miopía y un grado vari able de anomalías orofaciales. 
sordera y artropatía. Es la ca usa heredi taria más frecuente de 
desprendim ienw de re tina en niños . 

l. La herencia es AD con pcnetraneia completa y expresividad 
variable. 

2. Signos 
• La cavidad vítrea está ópticamente vacía corno resu ltado 

de la licuefacc ión y la s inéresis. 

Fig. 15.73 

Distrofias hereditarias d el fondo de ojo 

f-';"'---~------------ Bastón 

/---------~""' ___ Combinado 

i'-<v.JJ\... ______ ~~_J'V\ ____ Oscilatorio 

Parpadeo de cono 

5ms/ d i~ 

Fig.1 5.72 
Electro rretinograma en una retinosquisis congénita (ver texto). 

• En el e(;uador las membranas translúci das circun ferencia­
les se extienden un corto trecho desde la reti na adentro de 
la cavidad vít rea (Fig. 15 .74) . 

• Degeneraci6n reticular rad ial asociada con h ipe rp l a~ i a del 
EPR. cu brimi ento de los vasos retinianos y esclerosis 
(Fig. 15.75). 

{al Maculopatía terminal en una retinosquisis congéni ta; (bl AGF que muestra defectos en ventana. 
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Fíg. 15.74 
Vltreo vacío en un síndrome de Stickler. 

Fig. 15.75 
Degeneraci6n reticular radial y cambios pigmentarios en un 
síndrome de Stickler. 

3. Complicaciones. Se produce despreodimienlo de retioH. a 
menudo bilateral. en Hproxi mad:unente e l 30% de los casolo 
como consecuencia de múl tiplelo roturas o desgarros gigan· 
tes. Como el pronólo tico de una nueva adhesión coo éxi to 
suele ser malo. los pacientes deben ser ex plorados regular­
mente para asegurar que las ro turas retin ianas ~on tra tad:lS 
proli láctic:lmente. 

4. Asociaciones 
a. La miopía cOlIgélli/a alta es muy frecuente. 
b. La catarata presell il, q ue se produce en e l 50% de lo .. 

casos. se caracteriza por opacidades en fonna de cuña coro 
tical pcrifé ricH. que no suelen ser progresivas. 

c. La ectopia del cristalillO ocurre en cerca del 10% de los 
easos. 

d. Existe glaucomll en e l 10% de los casos. Se debe a una 
anomal ía del ángu lo s imi la r a la que se ve en e l s índrome 
de Marfa n. 

S. Signos s is t é micos 
a. Anomalías f aciales. como aplamuniento del puente nasal 

e hipoplas ia maxilar. 
b. Allomalía.l· esqueléticas. corno hábito marfanoide. artro­

patía e hipcrextens ibíl idad anicular. 
c. Secuencia de Rabill . (Iue se caracteriza por mícrognada. 

glosoptosis. hendidura del paladar blando y paladar ojival. 
d. Otro.~ sigllo.~ . como sordeTll y prolapso de la válvula mitml . 

6. Diagnóstico diferencia l. El s índrome de Wagner t iene 
s imi litudes oculares eon e l síndrome de Stiekle r. S in embar· 
go. no se asocia con enfe nnedad s istémica. la miopía es le\'e 
y el desprendimiento de reli na es poco frec ucnte. 

Síndrome de Favre-Goldmann 

El síndrome de Favre-Goldmann liene signos de rc tinosqui sis y 
de reti nopatía pi gmentaria. 

l. La herencia es AR. 
2. La presentació n es durante la infancia con nictalopía. 
l. Signos 

• El vít reo mucstra s inéres is pero la cllvidad no está óptica­
mente «vacía». 

• Las lesiones reti nianas son sim ilares a la re tinosquisis con~ 
génita. aunque los hallazgos maculares son más sutiles. 

• Reti nopatía pigmentaria (sim ila r a la RP) y vasos retin ia­
nos periféricos arborescentes, blancos y dc nd rit iformes 
(Fig. 15.76). 

Fig.15.76 
lesiones dendri tiformes periféricas en un síndrome de Favre­
Goldmann. (Cort.n ía del Moorfietds Eye Ho<pítal). 

5. La ERG es inferior a lo normal. 
6. El pronóstico es malo. 

Vitreorretinopatía exudativa familiar 

La vitTcorreti nopatía ex udativa f¡¡m iliar (síndrome de Criswick· 
Schepens) es un trastorno lent¡nncnte progresivo que se c¡¡rac te· 



riza por avascu laridad de la periferia re tiniana temporal. sim ilar 
a la retinopatía de la prematuridad. pero no asociada con bajo 
peso al nacer y prematuridad. 

l . La herencia es AD y raramente recesiva XL con penetran­
cia alta y expresividad variable. 

2. La presentación es en la segu nda infancia. 
3. Signos (en orden cronológico) 

• Degeneración vítrea y adherencias vi treorretinianas peri­
féricas asociadas con áreas de «blanco sin pre~ión» . 

• Tortuosidad vascular periférica, tclangieetasias (Fig. 15 .77), 
neovascularización, hemorragias y exudados subretinianos. 

Fi,. 
Telangiectasia en una vitreorretinopatfa exudativa familiar. 

• Proliferación fibrovascu lar (Fig. 15.7X) y tracción vitreorre­
tiniana que da lugar a la formación de una crcsll.\ (Fig. 15.79), 

Fi,. t 5.78 
Pro liferación fibrovascu lar en una vitreorretinopatía exudativa 
famillar. 

Distrofias hereditarias del fondo de ojo 

Fi,. t5.79 
Puente fibrovascu lar en una vitreorretinopatía exudativa familiar. 

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

Fil_ t 5.80 
Desplazamiento de la mácula en una vitreorretinopatía 
exudativa familiar . 

• Desprendimiento de ret ina tracc ional extenso, exudación 
subret in iana ma~iva . quera topat ía en banda, catarata y 
glaucoma. 

4. L1 ERG es normal. 
S. La AGF muestra fa lta de perfusión retiniana peri férica y de~­

taca el estiramiento de los vasos sanguíneos (Fig. 15.8 1). 
6. El pronóstico es malo aunque en algunos casos la fo toco1\­

gu lac i6n con láser de la re tina periférica o la e rioteTapia . 
pueden resultar beneficiosas. La cirugía vitreOlTclÍ niana del 
de~prcndimicnto de ret ina es difícil. pero puede ser efectiva 
en casos seleccionados. 
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Fil. 15.81 
AGF en una vitreorretinopada exudativa familiar que muestra 
una interrupción brusca de la va.5culawra retiniana periférica. 

Vitreorretinopatía erosiva 

l. La herencia es AD. 
2. LlI presentación es ni principio de la vida. 
3. Signos 

• Sinéresis vítrea y múltiples focos de tracción vi treorreti ­
niaml. 

• AdelgaZ:lmienlo del EPR y atrulia wroidea progre. .. iva que 
e n ocas iones puede lIfecl:Ir a la mácu la y se parece II la 
wroideremia. 

4. Complicaciones. Desprendimiento de retina en el 70%. a 
menudo hilateral y causado po r desgarros gigantes. 

5. L1 ERG es inferior a lo normal. 
6. El pronóstico es reservado porque el desprendimiento de 

retina puede ser difíci l de tratar. 

Vitreorretinopatía inflamatoria 
neovascular dominante 

l. Laherenciaes AD. 
2. La presentación es en la segunda o terccn¡ década .. de la 

vida con objetos nOlantes vftreos. 
J. Signos 

• Uvcítis. 
• Degeneración retiniana pigmentaria. 
• Cierre vascular periférico y ncovasculari zación. 

4 . L IS complicaciones son he morragia vílrea . desprend i­
miento de relina tr.J.ccional y edema macular cistoide. 

S. La ERG muestm una pérdid .. selectiva de la amplitud de la 
onda b. 

6. El pronóstico es reservado. LI fotocoagulación retiniana 
periférica y la ci rugía vítrca pueden estar indicadas para 
mantener la visión. 

Vitreorretinocoroidopatía dominante 

l. Laherencia esA D. 
2. UI presentación es en la vida adulta si es si ntomática. aun · 

que con frecuencia el trastorno se descubre por casual idad. 
J. Signos 

• Una banda envolvente de alteración pi gmentaria entre la 
ora semita y el ecuador con un borde posterior claramente 
definido . 

• Dentro de la banda hay lItenuación aneriolar. neovascula· 
rización, op:.cidadel> puntifomlcs blancas y posteriormen­
te atrolia coriorreti ni:ma. 

<l. LIS complicaciones. que no infrecuentes. son edema 
macular cistoide y ocasionalmente hemorragi .. vítrea. 

5. La ERG es inferior a lo normal. 
6. El pronóstico es bueno. 

. Albinismo 

El albinismo es un grupo heterogéneo de tras tornos detennina­
dos genéticamente que .. rectan .. la pigmentación de los ojos y/o 
la piel. debidos a una de ticiencia en [a enzima tirosin:\sa. que 
interviene en la conversión de ¡¡rosina en melanina. Los dos 
tipos principales son : (a) uculuCllItilleo y (b) ocular. El albinis­
mo oculocutánco puede s.er a su vez tirosinasa-negativo o tirosi­
nasa-positivo y se hereda de romla AR. micntms que el ocular 
suele ser XL. 

Albinismo oculocutáneo 

Tirosinasa-negativo 

Los albi nos ocu locutáneos tirosinasa-negativos son incapaces 
de si ntetizar me lanina y ti enen e l pelo rubio y una pi e l muy 
p{i lida(Fig. 15.82). 

Fil. 15.82 
Pelo rubio y aspectO de 0105 rosados en un albinismo 
oculocutineo [irosinasa·negativo. 



l. El iris es diáfano y transl úcido (Fi g. 15 .83). Y da lugar a un 
aspecto de «ojos rosados». 

Fig.15.83 
Transiluminación del iris en un albinismo oculocutáneo 
tirosinasa-negativo. 

2. Fondo de ojo (Fig. 15 .84) 
• Falta de pigmento con grandes vasos coroideos llamativos. 
• Hipoplasia de los vasos que forman las arcadas pcrimacu­

lares. 
• Puede existi r hipoplasia foveal y del nervio óptico. 

Fig.15.84 
Hipopigmentaclón grave del fondo de ojo en un albinismo 
oculocutáneo tirosinasa-negativo. (Cortes(a de K. Nischal.) 

3. Los errores de refracción son frecuentes y la agudeza 
visual suele ser inferior a 6/60 (0_ 1). 

4. El nistagmus sue le ser pe ndular y horizontal. y aumenta 
con la iluminación bri ll ante. Su gravedad puede disminuir 
con la edad. 

5. El quiasma tiene un número di smi nuido de fi bras nerviosas 
no cruzadas. Hay vías visuales anormales desde el cuerpo 
geniculado lateral a la corteza occipital. 

Distrofias hereditarias del fondo de ojo 

Tirosinasa-positivo 

Estos albinos pueden sintetizar cantidades variablcs de melani ­
na y varían en su complex i6n dc muy rubios a casi normales. 

l. El color del iris puede ser azul o marrón oscuro con grados 
variables de translucencia del iri s (Fig. 15 .85) . 

Fig.15.85 
Transi luminaci6n parcial del iris en un albinismo tirosinasa-positivo. 

2. La hipopigmentación del fondo de ojo es variab le (Fig. 
15.86) . 

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

3. La agudeza visual suele estar afectada por hipoplasia de la 
fóvea. 

4. Síndromes asociados 
a. El síndrome de Chediak-Higashi se asoc ia con anoma~ 

lías de los glóbulos blancos. lo que da lugar a infecciones 
piogénicas repetidas y una mucne prematura. 
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h. El Sílldrome de flerlllU/b'ky-Pudlak es una enfermedad 
por almacenamicnto lisosomal del sistema reticuloendo­
tcl ial y se l:aracteriza por hematomas fáciles a causa de un 
defecto plaquetario. 

Albinismo ocular 

Clín icamente. los ojos están afectados predominantemente y 
puede haber una afectación menos evidente de la picl y el pelo. 

l. La herencia está ligada al cromosoma X o, más raramente. 
es autosórnica recesiva. 

2. Las mujeres portadoras están asintomáticas y tienen 
una visión normal. aunque pueden mostrar una translucen­
eia parcial del iris. punteado macular y áreas dise minadas 
de despigmentac i6n y granulaciones en la periferia media 
(Fig. 15 .87). 

3. Los hombres afectados muestran hipopigrnentación del 
iris y el fondo de ojo. 

Fig.1S.87 
Cambios en el fondo de ojo perifér icos en una mujer 
portadora de albinismo ocular ligado al cromosoma X. 

• Mancha de color 
rojo-cereza en la mácula 

La mancha de color rojo·cereza en la mácula es un signo clínico 
que se observa en el contexto de engrosamiento y pérdida de 
transparencia de la retina y que en el polo posterior. La foveola, 
la parte más delgada de la ret ina y que carece de células ganglio­
nares. mantiene una transparencia relativa, por lo que se ve bri­
llar el color de la coroides a su través. Esta lesión retiniana nota­
ble, que suele verse en la oclusión de la arteria central de la 
retina, es además un signo de un grupo raro de enfermedades 
metabólicas hereditarias que comprende las esfingolipidosis . 

--= 
1. 

Estas enfermedades se caracterizan por el almacenamiento intra­
celular progresivo de excesivas cantidades de algunos glucolípi­
dos y fosfolípidos en vario~ tejidos del cuerpo. induyendo la reti­
na. Los lípidos se almacenan en la capa de célu las ganglionares 
de la retina. dando a la retina un aspecto blanco. Como las célu­
las ganglionares no existen en la foveola. esta área contrasta con 
la retina opaca de alrededor (Fig. 15.88). Con el paso del tiempo 
las célu las gangl ionares mueren y la zona se vuelve menos evi­
dente. La última etapa de la enfermedad se caracteriza por atro­
fia de la capa de fibras nerviosas de la retina y la consiguiente 
ntrofia óptica. Las asociaciones sistémicas son las siguientes : 

Flg.15.88 
Mancha rojo-cereza en la mácula en la enfermedad de Tay-Sachs. 

1. La enfermedad de Tay-Sachs (ganglios idosis Gm2 tipo 
1), también ll amada idiocia fami l iar amaurólÍca infantil. es 
una enfemledad autosómica recesiva que se inicia durante el 
primer año de vida y suele acabar con la muerte antes de los 
2 años de edad. Afecta típicamente ajudíos europeos y se 
caracteriza por afectación neurológica progresiva y a veces 
ceguera. Existe una mancha rojo-cereza en aproximadamen­
te el 90% de los casos. 

2. La enfermedad de Niemann-Pick se divide según la clí­
nica y la bioquímica en los cuatro grupos siguientes : 
a. Grupo A con deterioro precoz grave del SNC, 
b. Grupo B con función normal del SNC. 
c. Grupo e con afectación moderada de} SNC y un curso 

lento. 
d. Grupo D con un inicio tardío y a veces afectación grave 

del SNC. 
La incidencia de la mancha rojo-cereza es menor que en la 
enfermedad de Tay-Sachs. 

3. La enfermedad de Sandhoff(gangliosidosis Gm2 tipo 2) 
es casi idéntica a la enfernledad de Tay·Sachs. 

4. La gangliosidosis generalizada (gangliosidosis Gml tipo 
1) se caracteriza por hipoactividad. edema de la cara y las 
extremidades. y anomalías esqueléticas desde el nacimiento. 

S. La sialidosis de los tipos I y 2 (síndrome de mioclono y 
mancha rojo-cereza) se caracteriza por sacudidas mioclóni­
cas o dolor en las piernas e inestabilidad. El hallazgo inicial 
puede ser una mancha rojo-cereza. 
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• Introducción 

Definiciones 

El alinc:un icnto oculnr normal ~upone el parald ismo de los ejes 
vi),ualc), p'1rJ. la vi~i6n a d is tancia. o la intersección de l o~ ejes 
visuales en el punto de lijaei6n para la vis ión de cerca. 

l . El e s t ra b ism o es una mala alineación de los ojos. 
2. Ln o r toforia supone un ali neam iento ocu lar perfecto sin 

t'SfUl'rzO. incl uso en ausencia de un estímulo para la fusión. Es 
rara: la mayoría de las personas tienen una heteroforia leve. 

l. La het e roforia ("foria») Ml pone una tendencia de los ojos a 
desviarse ( e strabi ~ t11 o hiten te) . El alineam iento ocular ~c 
mant iene con c ~ fue rzo . 

4. La h et erot ropía (<< tropía») supone un estrahismo manili e~· 

to - los ojo~ e~t {¡n mal alineados-. Una foria se puede convcr· 
ti r en tropía si: 
• La fucrzH muscular es in;¡decuada para mantener el alinea· 

miento ocular. 
• El estímu lo para la fusión es débil (p. ej .. vis ión borrosa 

unilateml). 
• Las vfa» neurológicas que ayudan a la coordinación ocular 

fallan. 
S. Los pre fijos «eso» y «exo» SUI)()flen una desviación ocular 

interna y cxterna. respectivamente. Por ejemplo: una exofona 
es una tendencia de los ojos a la dive~encia. mientras que una 
csotropía es un estrabismo convergente manifiesto. El mal ali· 
nenmienlo ocu lar puede ser también yert icaL y se aplican los 
pre fijos hipo- (hacia abajo) e hiper· (hacia arriba). o tors ional. 

6. El eje visual ( línea de vis ión) pasa desde la fóvea. a través 
del pu nto nodal del ojo y husta el punto de fij ación (objeto de 
la mirada). Los dos ejes visua les sue len cruzarse normal· 
mente en el punto de fij ación. La fó vea suele ser ligeramente 
tempo ra l al polo posterior (centro geométrico en la parte pos­
teri or del globo ocular): por lo tanto. el eje visual corta a la 
córnea ligenlll1ente nasal al cent ro. 

7. El eje a natómico es una línea que pasa desde el polo pos­
lerior a través del centro de la córnea. 

8. El á n gu lo ka ppa es el ángulo formado por los ejes vi.'> ual y 
anatómico. y suele ser aproximadamente de 50 (Fig. 16.1). El 

Fill· 16.t 
Ángulo kappa. 

, , , 
I 

Eje visual 

ángulo kappa es positivo cuando la fóvea es tempoml al polo 
posterior. y negativo cu' lndo se aplica lo inverso. Las :lI1oma· 
lías del {¡ngulo kappa pueden dar lugar a seudocstrabismo 
(I·t'r de1o>pu6 ). 

Anatomía de 105 músculos 
extraoculares 

Principios generales 

Las parcdes Intcml y medial de la órbita fomlan un ángulo de 450 

entre sf (Fig. 16.2u). Por lo tanto. el eje orbitario forma un ángulo 
de 22.5 0 con cnd:\ una de las pnredes medial y lateral. Por motivos 
de simplifi c¡¡cióll se sue le considerar que este {¡ngulo mide 230

• 

Cuando el ojo mira recto hacia delante a un punto lijo en el hori­
zonte con la cnbeza erecta (posición primaria de la mirada). el eje 
visual forma un ángulo de 23 0 con el eje orbitario (Fig. 16.2b). 
Las accioncs de los músculos extraoculures dependen de la posi­
ción del globo ocular en el molTlc nto de la colllmcción muscular. 
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Anatomla de los músculos extraoculares (ver texto). 

l . La a cció n p rim a r ia de un músculo es su e recto pri ncipal 
cuando el ojo está en la posición primaria. 

2. Las acciones s ubs idiar ias son los efectos adicionales 
sobre la posición del ojo. 

l . El pla no de Incl in a ció n es un plano coronal imagi nario 
que pasa a través de l centro dc ro tación del globo ocular. El 
globo ocular rota sobre los ejes dc Fick. que se cruzan con el 
plano de inclinución (Fig. 16.3) . 
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Plano de inclinación 

Fig. 16.1 
Plano de inclinaci6n y ejes de Fick (ver te)(to). 

• El globo rota a la izquierda y a la derecha alrededor del eje 
.... en ical Z . 

• El globo se muevc h:.cía amb:. y h •• cía abajo alrededor del 
eje hori7.0lIIa l X. 

• Los movimiento~ tolbionales tienen lugar al rededor del eje 
y ( IU C a tmv iesa el globo ocular desde delante hacia atrás 
(de forma s imil :!r a l eje anat6micodel ojo). 

Músculos rectos horizontales 

Cuando el ojo está en la pos ición primari a. los músculos rectos 
hori7.0ntales son pummcnte movi li zadores horizontales alrede­
dor de l eje ven ic31 Z y sólo ticnen acciones pri marias. 

l. El recto medial se origina en el anill o de Z inn en el vénice 
de 13 órbita y se inserta 5.5 mm por det rás del limbo nasal. Su 
ún ic3 acción es la aducción. 

2. El recto la t eral sc origina en el anillo de Zinn y se inserta 
6.9 mm por detrás del limbo temporal. Su única acción es la 
abducción . 

Músculos rectos verticales 

Los músculos rectos vcn icales discurren en la misma línea que el 
eje orbitario y se insenan por delante del ecuador. Por este moti· 
\'0 fonnan un ángulo de 23° con el eje visual ( ~-er Fig. 16.2c). 

l. El recto superior se origi na en la parte superior del anillo 
de Zinn y se insen a 7.7 mm por detrás del limbo superior. 
• La acción principal del recto superior es la elevación (Fig. 

16.4a). Las acc ioncs secundarias son la aducción y la tor­
sión imema. 

• Cuando el globo ocu lar está en una posic ión de 23 0 de 
abducción. los ejes orbi tario y visual coinciden (Fig . 
16 .4b). En est:l posición no hay accio nes subsidiarias y 

Estrabismo 

Flg.16." 
Acciones del músculo recto superior derecho. 

só lo puede act uar COmo elevador. Por lo tanlo. ésta es la 
posición óptima del globo ocular para esludiar la función 
del músculo recto superior. 

• Si e l globo ocular CSláen una posición de 670 de aducción. 
el ángulo entre los ejes orbi tario y visual es de 900 (Fig. 
16.4c). En esta posición el recio superior sólo puede actuar 
como rotador interno. 

2. El recto infe rior se origina en la parte inferior de l anil lo de 
Zi nn y se insen a 6,5 mm por detrás del limbo inferior. 
• La acción pri nci pal del recto inferior es la depresión. Las 

acc iones secundarias son la aducción y la tors ión externa. 
• Cuando el globo e~ tá en un:l posic ión de 23° de abducción. 

e l recIo inferior sólo actúa como dcpresor. Igual que en el 
caso del recto supe rior, 6sta cs la posición óptima del globo 
ocul ar para estudiar la función del músculo recto inferior. 

• Si e l globo está en una posic ión de 67 ° de aducción , el 
recto inferior sólo puede actuar como rotador externo. 

Espirol de Tillaux 

Es una Hnen imaginaria que une las inserciones de los cuatro 
músculos rectos y una referencia anatómica imponante cuando 
se realiUl cirugía. Las inserciones se realil..an más allá dcl limbo 
y adoptan un patron en espiral. La inserción del reciO medial es 
más cercana (5.5 mm). seguida de la del recio inferior (6,5 mm). 
el rec to la teral (6.9 mm) y el recto superior (7.7 mm) (Fig. 16.5). 

Músculos oblicuos 

Los oblicuos se insertan por detrás del ecuador del ojo y forman 
un ángulo de 51 0 con el eje visual (~'er Fig. 16.2d). 

l. El o blicuo superior se ori gina por enci ma y medial mente 
a l agujero óptico. Pasa a trav6s de la tróclea por el ángulo 
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Fíg. 16.S 
Espiral de Titlaux (ver texto). 

entre las paredes superior y medial. y se n:lleja hacia atrlÍs y 
lateralmente para insertarse en el cuadrante temporal supe­
rior posterior del globo ocular. 
• La acción princip .. 1 del oblicuo superior es la torsión inter­

na (Fig. 16.6a). En esta posición las acciones secundarias 
son la depresión y la abducción. 

• CUllndo e l globo ocular está e n una posició n de S I o de 
aducción. el eje visual del globo coincide con la líne'l de 
tracción del músculo (Fig . 16 .6b). En esta posición sólo 
puede actuar como depresor. Por lo tanto. ésta es la posi-

• 

b e 

FIg.16.6 
Acciones del músculo oblicuo superior derecho (ver texto). 

ción óptima de l g lobo ocu lar para estudiar la función del 
músculo oblicuo superior. 

• Cuando el ojo c~tá a 39~ de alxlucciÓn. el eje visual y d obli ­
cuo superior forman un ángulo de CX)0 ent re sf (Fig 16.6c). 
En e:ota posición. el oblicuo superior sólo puc<.le causar tor­
sión interna. 

2. El oblicuo infe rior se origina en una pequeña deprcsiónjuslo 
por detrás del borde orbitario Ioltcr¡¡1 al conducto lagrimal. Pasa 
hm:in atrás y btemlrnen!e para insertarse en el cuudrante tem­
poral posterior inferior del globo. cmra de la mácula . 
• La fICCió n principal del músculo inferior es la torsión eXlema. 

La. .. acciones secundarias son ia elevación y la abducción. 
• Cuando el g lobo ocu lar está e n una posición de S I o de 

aducción. el oblicuo inferior sólo actúa comoclev.rdor. 
• Cuando el ojo está a 39° de abducción. su principal acción 

eS la torsión externa. 

Inervación 

1_ El recto lat e ral está inervado por el sexto parcr.lneal (ner­
vio abduccnte - múseulo alxluctor- ). 

2. El o blicuo superio r está incrv:.do por el cuarto p:rr craneal 
(nervio troclear - múscu lo asociado con la tr6clea- ). 

J. O t ros m úsculos y el rmíscu!o elevador del párpudo supe­
rior están inervados por el tercer par (oculomotor). 

Movimientos oculares 

Ducciones 

Las ducciones son movimientos monoculares del ojo alrededor 
de los ejes de Fick. Consisten en ad ucción. abducción. eleva­
ción. depresión. torsión interna y torsión externa . Se exploran 
ocluyendo el otro ojo y pidiendo ni pacieme que siga un objeto 
diana en cada dirección de la mimda. 

Versiones 

Las versiones ~on movimientos binoculares simu ltáneos conju­
gadoi (en la mi sma dirección) (Fi g. 16.7, arriba). 

• Dcxtroversión y le",oversión (mirada a la derecha: miruda a la 
izquierda), elevación (mirada hacia arriba) y depresión (mira­
da hacia abajo). Estos cuatro movimientos llevan al globo 
oculllr a las posiciones secundarias de la mirada por rotación 
alrededor de un eje de Fick horizontal (X ) o vertical (Z) . 

• Dextroelevación y dextrodepresión (mirada hacia arriba ya la 
derecha: mirada hacia ahajo y a la derecha) y levoelevación y 
levodepresión (mirada hacia arriba y a la izquierda: mirada 
hacia abajo y a la izquierda). Estos cuatro movimientos obli­
cuos llevan a los ojos a las posiciones lerciarias de la mirada 
por rotación alrededor de los ejes horizontal y vertical. 

• Dextroci cl overs ión y levociclovcrsión (rotación del limbo 
superior de ambos ojos hacia la derecha o a la izquierda). 

Vergencias 

Las vergencias son movimienlos binoculares simultáneos no 
conjugados (en direcciones opuestas) (Fig. 16.7. abajo). La con-



Estrabismo 

, ~ -' ~ ~
~~--=-

Elevación . 

fig.16.7 
Movimientos 
binoculares. 
(Corte.ia det 
Wilmcr Ere 
tnstiwtc.) 

Dexlroversión 

Depresión 

Versiones 

Divergencia 

Convergencia 

Vergencias 

vergencia es la aducció n simultánea (girar hacia dentro). y la 
divergem:ia es la capacidad de girar hacia fuem a parti r de una 
posición convergente. La convergencia puede ser vo luntaria o 
refleja. La convergencia refleja tiene cuatro componentes: 

l. Convergencia tónica. que implica un tono de inervación inhe­
rente de los rectos mediales. cuando el pacicnlc está despierto, 

2. La convergencia proximal es inducida por la conciencia psi­
cológica de un objeto cercano. 

3. La convergencia fusional es un reflejo optomOlOr. que man­
tiene la visión binocular única (VB U). permitiendo que imá­
genes simi lares sean proyectadas en las áreas retinianas 
correspondientes de cada ojo. Se produce sin un cambio en el 
estado de refracción del ojo y se inicia por disparidad en la 
imagen retiniana bitemporaL 

4. La convergencia acomodativa es inducida por el hecho 
de acomodación como parte del refl ejo sincinético de proxi­
midad. Cada dioptría de a¡;omodación se acompaí'ía por un 
incremento constante en la convergencia acomodativa, pro­
duciendo la relación «convergencia acomodativa por aco­
modaci6n» (AC/A). Ésta es la cantidad de convergencia 
medida en dioptrías de prisma (a) por unidad de cambio de 
acomodación en dioptrías (D) . El valor normal es entre 3 y 
5 a . Esto significa que l D de acomodación se asocia con 3 a 
5 a de convergencia acomodativa. Se muestra más adelante 
que las anomalfas de la relación ACJA desempeí'ían un papel 
importante en la etiología del estrabismo. 

Posiciones de lo mirado 

l. Las seis posiciones cardinales de la mirada son aque­
\las en las cuales un músculo de cada ojo ha movido el ojo a 
esta posición de la forma siguiente: 

• Dextroversión (recto latera l derecho y recto med ial iz· 
qui erdo). 

• Levoversió n (recto lateral izqu ierdo y recto med ial de­
recho). 

• Dextroelevación (recto superior derecho y oblicuo inferior 
izquierdo). 

• Levoelevación (recto superior izquierdo y oblicuo inferior 
derecho). 

• Dextrodepresión (recto inferior derecho y oblicuo superior 
izquierdo). 

• Lcvodepresión (recto inferior izquierdo y oblicuo superior 
derecho). 

2. Las nueve posiciones diagnósticas de la mirada son 
aquellas en las que se detenninan las desviaciones. Constan 
de las seis posiciones cardinales, la posición primaria. y la 
elevación y depresión puras (Fig. 16.8). 

Leyes de lo motilidad ocular 

l . Los pares agonista-antagonista son músculos del mismo 
ojo que lo mueven en direcciones opuestas. El agonista es el 
músculo principal que mueve el ojo en una dirección deter­
minada. El amagonista actúa en la dirección opuesta al ago­
nista. Por ejemplo, el recto lateral derecho es el antagonista 
del recto medial derecho. 

2. Los sinérgicos son músculos del mismo ojo que mueven el 
oj o en la misma dirección. Por ejemplo, el recto superior 
derecho y el oblicuo inferior derecho actúan de forma sinér­
gica para la elevación. 

3. Los músculos horquilla (uncidos) son pares de mlÍsculos, 
uno en cada ojo. que producen movimientos oculares conju­
gados. Por ejemplo, el músculo horqu illa del oblicuo supe­
rior izquierdo es el recto inferior derecho. 
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Fig. 16.8 

D Unea media verl ical 

Posiciones diagnÓ5ticas de 1 .. mirada (~r texto). 

4. La le y d e She rring t on de la inervuci6n (i nhibición) recí­
proca afi rma que la eSli mulación nerviosa aumentada de un 
músculo cxtraocular (p. ej .. el recto medial derecho) se acom­
paña de una disminución recíproca en la estimulaci6n nervio­
sa de su antagonista (p. ej .. el reCio laleral derecho) (Fig. 16.9). 
Esto significa que cuando el recio media l se contrae. el recto 
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El aume nto de la ineNaci6n de un múscu lo extra ocular 
determinado se acompalla de una disminución 
recíproca de la inervaCión de su antallonista 

Fig. t6.9 
l ey de Sherrington de inervación recíproca. 

laterol automáticamente se relaja. y a la invcrsa. L.'llcy de She­
rrington se apl ica tanto a las versiones corno a las vergencias. 

5. L.'l le y d e Hering de los estados de inervación igual afi rma 
que du ran te cualquie r movimiento ocula r conj ugado n uye 
una es timulaci6n nerviosa igual y si multánea a los músculos 
horquilla (Fig. 16.10) . En caso de un estrabismo patético. la 
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Uega la misma inervaci6n a los músculos horquilla para mover 
ambos oJos 81"1 la misma direcci6n de la mirada 

Fi,. t6.tO 
l ey de H ering de Inervación Igual de los músculos horquilla. 



cantidad de eMi01ul:tción nerviosa en ambos ojos es simétrica 
y siempre está determinada por el ojo fijador. de forma que el 
ángulo de desviación "'uri:lrá de :tcuerdo con el ojo q ue se 
empk-c pura In fijncióu. Por ejemplo si en el caso de parálisis 
del recIO llllernl iUluierdo el ojo normal derecho se emplea 
~Ira la fijllción. habrá una desviación imema del ojo derecho 
debida a la an' ión s in oposición del antagonista del recto Ime­
ral izquierdo parético (n.OCIO O1(.,([ial izquierdo). El grado de la 
mala alineaci6n de los dos ojos en esta situación se denomina 
desl';{/{:;úl/ p rimario (Figs. 16. 11 . izquierda y 16.12a). Si el 
ojo izquierdo p.1rélico se usa ahora para la fijación, habrá iner­
vación adicional hacia el recto lateral izquierdo. con el fin de 
restablecerl:\. Si n embargo. según la ley de Hering. unu cunti­
dad igua l de inervnci6n llegará también al recto medi al dere­
cho (nníscul0 en horquilla). E~to ocasionará una acción exce­
siva de l rec to med ia! derecho y un a cant idad excesi va de 
aducción del ojo derecho. El grado de la mala alineación entre 
los dos ojos en esta s ituación se denomina d e.n ,;aciólI .l"eCIIII ­

daritl (Figs. 16. 11 . derecha y 16.12b). En un estrabismo paré­
tico la desviación !-Ceundaria supemla desviación primaria. 

Consecuencias funcionales 
del est rabismo 

Ambliopía 

Clasificación 

La ambliopía es In disminución unilateral o bilateral (raramen­
te) de la agudeza visual mejor corregida causada por depriva­
c¡6n fo rmal de la visión y/o interacción binocular anormal. para 
la que no se hall a una pato logra del ojo o la vía visual. 

Fil. 16.1 1 

1 desviación 
!fija el otro ojol 

Estrabism o 

Fil. 16.12 
Pará lisis del sexto par Izquierdo. (al Desviación primaria; 
(b) desviación secundarla. (Cor[~.la d ~IWj l "",r E~ In$[Í[ute.) 

l. La ambl iopfa estr ábica deriva de la interacción binocular 
anormal en la que hay Urla supresión monocular continua del 
ojo desviado. Se caracteriza por una afect ación de la vis ión 
que ex iste incluso cuando se fUerllt alojo a fij ar. 

2. La ambliopía anisomet rópica está causada por una d i­
ferencia en el error de refracción incluso tan pequeña como 
1,0 O de la esfera. Resulta de una inter..tcción binocular anor­
mal por 1:1 ~uperposic ión de una imagen enfocada y olr..t 
desenfocada o por la superposición de imágenes grandes y 
pcqucñlls (anisciconía). También puede existir un elemento de 
deprivaci6n fOrmltl de la visión ya que un ojo recibe constan· 
temente unll imagen borrosa. Con frecuencia se asocia con 
microcstrabismo y puede cocx istircon ambliopía cslrábica. 

3. LlI ambliopía por d e priva ci ó n de l estímulo se debe a 
depri vaci6n formal de la visión. Puede ser unilateral o bilate­
ral. y está causada por opacidades en los medios (p. ej .. cata­
ra ta) o ptosis grave. 

2 desviación 
!fIja el ojo paréticol 

Desviaciones primarias y secundarlas en el estrabismo parético (v~ r texto). 
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4. La am bliopía isoametrópica se debe a dcpri vllci6n forma l 
de la visió n. Es bilateral y está causada por errores de la 
refracción si métricos altos. gcncmlmcntc hipermetropía. 

S. La ambliopía meridional se debe a deprivación formal de la 
visión en un meridiano. Put:de ser unilateral o bilateral yestá 
causada por as tigmatismo no corregido. 

Diagnóstico 

l. Agudeza visual. Si no existe una lesión orgánica, una dife­
rencia de agudeza visual mejor corregida de dos líneas o más 
es indicati va de ambliopía. La agudeza visual en la ambl iopía 
suele ser mejor cuando el paciente lee letras sueltas que lí­
neas de lelras. Esto se denomi na fenómeno de «amontona­
miento» y ocurre en cieno grado en personas normales pero 
es más intenso en los amblíopes. 

2. El filtro de densidad neutra se puede usar para difen:n­
ciar una causn orgá nica de agudeza visual al terada de la 
ambli opfa. Se e mplen un fi ltro de densidad neUlra. que redu­
ce In agudeza vis ual en dos líneas e n un ojo normal. de la 
forma siguiente: 
a. Se determi na la agudeza visual mejor corrcgida. 
b. Ell1ltro se coloca de lante dcl ojo y se determina la agude­

za visual. 
c. Si no hay una reducción significativa en la agudeza visual 

debe suponerse la amhliopía. 
d. Una reducción s ign ificm iva dc la agudeza visual supone 

una lesión orgánica. 
l. La agudeza de rejilla (capacidad para percibir un patrón en 

rejilla de frecucn¡;ias diferentes) suele superar a la agudeza 
espacial (Sncl lcn) en la ambliopía. 

NB: Los campos visuales y la visi6n de los colores son 
normales. 

Tratamiento 

El período sensitivo durante el cual la ambliopía se puede recu­
perar llega hasta la edad de 7-8 años en la ambliopía estrábiea y 
más lejos (11 - 12 anos) en la ambliopía anisometrópica. 

l. La oclusión del ojo normal. para est imular el uso del ojo 
amblíopc. es el tratami ento más efectivo. La pauta. a tiempo 
completo o parcial , depende de la edad del pacientc y la den­
sidad de la ambliopía. Cuanto más joven es cl padenle más 
rápida es la mejoría. aunque mayor es el riesgo de inducir 
ambliopía en el ojo normal. Por 10 tanto. es muy importante 
monitorizar La agudeza visual en ambos ojos durante el trata­
miento. Cuanto mejor es la agudeza visual al iniciar la oclu­
sión. más corta es la duración necesaria de la misma. Si no ha 
habido mejoría después de 6 meses de oclu sión. el trata­
miento posterior probablemente no será útil . 

2. La penalización . en la cual la visión del ojo sano se con­
vierte en borrosa mediante la apl icación de atropina, es un 
método alternativo. Puede ser útil en el tratamiento de la 
ambliopía relativamente leve (6/24 o mejor) asociada con 
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hipermetropía. La penal ización no fun ciona tan rápidamente 
como la oc lusi ón. y sólo es efectiva si la vi sión en el ojo nor­
mal se vuelve peor que la visión en el ojo amblíope. al menos 
para la fijación de cerca. 

NB: Es esencial excluir una enfermedad orgánica antes 
de iniciar el t ratamiento de la ambliopía. 

Confusión y diplopía 

Conceptos básicos 

1. La visión binocular única (VBU) es la capacidad de 
emplear ambos ojos si multáneamente con fijación hifovcal. 
de forma que cada ojo contri buye a una percepción única 
cormín de l objeto de la mirada (Fig. 16.13a). Las condicio­
nes necesari as para la VBU son: 
• Solapamiento de los campos visuales. 
• Desarrollo y coordinación neu romuscular correctos. de 

forma que los ejes visuales se di rigen al objeto. 
• Vías visual es normales. 
• Aproximada mente la mi sma claridad y tamaño de la 

imagen en los dos ojos. 
• Áreas retinianas correspondientes de forma que los ojos 

sean cicl ópeos . 
2. La confusión es la apreciación simultánea de dos imáge­

nes superpuestas pero diferentes debido a la estimul ación 
de los puntos correspondientes (generalmen te las fóveas) 
por imágenes de objetos diferentes (Fig. 16.l3b). 

a 
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Confusión 

Fig.16.13 
Visi6n doble (ver texto). 

Diplopía 
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3. La diplopía es la apreciación simultánea de dos imágenes 
de un mismo objeto. Deriva de imágenes del mismo objeto 
que cae n e n pu ntos retin ianos no correspo nd ientes (Fig. 
16.13c). La pen.:epc ión simultánea (visual) es la capaci dad 
para emplear ambos ojos de forma simultánea. 

4. La dirección visual es la proyección de un elemento reti­
niano determinado en una dirección específica en el espacio 
subjetivo. 
a. La dirección visual principal es la dirección en el espa­

c io externo intcrpretada como la línea de la mirada . 
Suele ser la dirección visual de la fÓ\lea. 

h. Las di recciones \l isuales ¡;eclllldarias son las direccio­
nes de proyecc ión de los puntos situ ados fuera de la 
fóvea con respecto a la dirección principal de la fóvea. 

5. La proyección es la interpretación de la posición de un obje­
to en el t:spacio basada en elementos retiniano~ estimulados . 
• Si un objeto rojo estimula la fÓ\lea (F) derecha y un obje­

to negro que se encuentra en el campo nasal estimula un 
elemento retiniano temporal (T ). el objeto rojo será inter­
pretado por el cerebro co mo orig in ado de la posición 
recta haci a delante y el objeto negro se interpretará como 
originado en el campo nasal (Fig. 16.14a). De la mi sma 
forma , los elementos reti nianos nasal es se proyectan en 
e l campo temporal . los elementos retin ianos superiores 
en el campo inferior ya la inversa. 

• Con los dos ojos abiertos el objeto de fij ac ión rojo esti ­
mula ahora ambas fÓveas. 10 que tiene puntos retinianos 
correspondientes. El objeto negro ahora estimula no sólo 
elementos retinianos temporales en el ojo derecho sino 

• 
Horóptero 

b 

Fil. 16.1-i 
Principios de proyección (ver texto). 

Estrabismo 

también elementos nasales en el ojo izquierdo. Por lo 
lanto. el ojo derecho proyecta el objeto en su campo 
nasal. y el ojo izquierdo proyecta el objeto en su campo 
temporal. Sin embargo. debido a que am bos elementos 
re ti nianos son puntos correspondientes. ambos proyecta­
nin el objeto en la mi sma posición en el espacio (el lado 
izquierdo) y no habrá \lis ión doble. 

6. Valores retinomotores. La imagen de un objeto situado 
en el campo \lisual perifé rico cae en un elemento si tuado por 
fuera de la fóvea . Para establecer la fijación en este objeto se 
prec isa una versión sacádica de ampli tud exacta. Por lo 
tanto. cada ele mento ret iniano extrafoveal tiene un valor 
ret ino motor proporcional a su distancia desde la fÓ\lea. 10 
que dirige la ampl itud de los movimientos sacádicos nece­
sarios para «mirarle». El valor retinomotor. que es cero en la 
fóvea, aumenta progresivamente hacia la periferia retiniana. 

7. Los puntos correspondientes son áreas en cada retina 
que comparten la mi sma dirección visual subjeti \la (p. ej .. 
las fóveas. que proyectan recto hacia delante). Los puntos en 
la retina nasal de un ojo tienen puntos correspondientes en la 
retina temporal del otro ojo. Ésta es la base de la correspon­
dencia retiniana normal. Por ejemplo. un objeto que produ­
ce imágenes en la retina nasal derecha y la retina temporal 
izquierda se proyectará en el lado derecho del campo \lisual. 

8. El horóptero es un plano imagi nario en el espacio exter­
no cuyos puntos estimulan los elementos ret ini anos corres­
pondiemes y. por lo tanto . se ven de forma única (Fig. 
16.14b). Este plano pasa por la intersección de ambos ejes 
\l isuales y. por lo tanto. incluye el punto de fijación en la 
visión binocular única. 

9. El área fusional de Panum de la visión binocular 
única es una zona delante y detrás del horóptero en la que 
los objetos se ven de forma única (aunque no estimulan 
exactamente los elementos retin ianos correspondientes) . 
Los objetos fuera del área de Panum se \len dobles. Ésta es 
la base de la diplopía fisiológica. El área de Panum es estre­
cha en la fijación (6 segundos de arco) y se ensancha hacia 
la periferia. Por lo tanto. los objetos en el horóptero se ven 
de forma única. Los objetos en el área fusional de Panum se 
ven de forma única y estereoscópica. Los objetos fuera del 
área fu sional de Panum aparecen dobles. 

10. La fusión sensorial supone la integración. por las áreas 
visuales de la corteza cerebral. de dos imágenes similares 
de cada ojo en una sola imagen . Puede ser central. que inte­
gra las imágenes que caen en la fóvea. o periférica . que 
integra las imágenes que caen fuera de la fóvea. 

11. La fusión motora supone el mantenirnlento de la alinea­
ción física de los ojos para conservar la fijació n bifoveal. Es 
di rigida por la disparidad de la imagen retiniana. que esti­
mula las vergencias fu sionales. 

12. La vergencia fusional supone movimientos oculares dis­
yunti\los para superar la disparidad de la imagen ret iniana. 
Las amplitudes de \lergenci a fusional se pueden medir em­
pleando prismas o el sinoptóforo. Los valores normales son: 
• Convergencia: aproximadamente 15 tl de lejos y 25 tl de 

cerca. 
• Divergencia: aproximadamente 6 tl de lejos y 12 tl de 

cerca. 
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• Vertical : 2~3 ~ . 

• Ciclovcrgencia: aproximadameme 2_3°. 
L<t co nve rgcnci<t fu sional ayuda a cont ro lar un<t exoforia 
micntras quc la divergencia fus ional ayuda a controlar una 
esoforia. El mecani smo de vergenci a fusio nal puede estar 
dis minu ido por fatiga o enfe rmedad. lo que convierte una 
foria cn una lrupía . La amplitud de los mccanismos de ver­
gc nc ia fusio nal se pueden mejorar mediante ejercicios 
onópti cos, especialmente los de convergencia fus ional de 
cerca para el ali vio de la insutlciencia de convergencia. 

I J . La estereopsis es la percepción de la profundidad (la ter­
cera dimensión : las dos primeras son la altura y la anchura). 
Surge cuando los obje!Os situados detrás y delante del PUll!O 
de fijación (pero dentro del área fusi onal de Panum) esti mu­
lan horizontal mente elementos ret in ianos dbpares de forma 
si multánea. La fusi6n de estas imágenes di spares da lugar a 
una impres ión visual única que se percibe en profundidad . 
Un objeto s61 ido se ve estereosc6picamente (en 3D) porq ue 
cada ojo ve un <tspecto ligeramente diferente del objeto. 

Adaptación sensorial al estrabismo 

El s istema ocular sensorial tiene la capacidad de adaptarse a esta­
dos anóm<tlos (confusión y diplopía) mediante dos mecanismos: 
(a) supresión y (b) correspondencia retiniana anómala (CRA). 
Se producen debido a la plastic id<td del s istem<t visual en desa· 
rrollo en niños menores de 6-8 años. Raramente algunos adultos 
que presentan estrabismo de inicio agudo pueden no quejarse de 
diplopía ]X!rque son capaces de ignorar la segunda imagen. 

l. La supresión es una inhibici6n activa. por la corteza visual. 
de una imagen de un ojo cuando ambos ojos están "bierlos . 
Los estímu los para la supresión son la diplopía, la confusión 
y una imagen borrosa co mo resultado de astigmatismo/ani ­
sometropía. Clínicamente la supres ión puede ser: 
a. Central o periférica . En la supres ión central la imagen de 

la fóvea del oj o desviado es inhibida para evitar confu­
s ión. Por otro lado. la diplop ía es erradicada por el proce­
so de supres ión periférica. en el que la imagen de la retina 
periférica del ojo dcsviado es inhibida. 

b. MOl/ocular o alternante. La supresión es monocular cuan­
do la imagen del ojo dominante siempre predomina sobre 
la imagen del ojo desviado (o más ametrópico). de forma 
qu e la imagen de este últ imo está suprimida de forma 
constante. Estc ti]X! de supresión da lugar a la aparición de 
ambliopía. Cuando la supresión altema (pasa de un ojo al 
otro) no se produce ambliopía. 

c. Facultativa u obligatoria. La supresión facultat iva se pro~ 
duce sólo cuando los ojos están mal alineados. La supre­
sión obligatoria existe todo el tiempo, independientemen ­
te de si los ojos están desviados o rectos. 

2. La correspondencia retiniana anómala (CRA) es un 
cuadro en el que elementos reti nianos no correspondi entes 
adquieren una d irección visual subjeti va común . De esta 
forma la fóvea del ojo que tija se empareja con un elemento 
no fovea l del ojo desviado. La CRA es una adaptación senso­
rial positiva para al estrabismo (al contrario que la supresión), 
lo que permite conservar alguna visión binocular con fu si6n 

limitada ~i existe una hetcrutrupía. La C RA está presente con 
mayor frecuencia en la esotropía dc ángulo pequcno. Es rara 
en la esotropía acomodat iva por la vari abilidad del ángulo de 
desvi ación o en las grandes desviaciones del ángulo debido a 
que la separación de las imágenes es demasiado grande. Tam­
bién se encuentra ram mente en la exotropía porque con fre­
cuencia es intermitente. CUilndo un niño presenta est rabismo 
por pri mera vez ocurren los siguientes hechos: 
a. La fóvea del ojo desviado es suprimida para evitar la con­

fu sión . 
b. Hay dip lopía. puesto que elemcntos re tini anos no corres­

pond ientes reciben la mi sma imagen. 
c. Pam evitar la diplopía el paciente presenta supresi6n peri­

férica del ojo desviado o CRA . 
d. Si ocurre supresió n esto da lugar des pués a ambliopía 

estrábica. 

fIlB: El inconven iente de la eRA inalterable es que des­
pués de la cirugía el paciente no puede volver a la corres­
pondencia retiniana normal. Por lo tanto. el angulo de des­
viación puede volver al estado prequirurgico en un intento 
por recuperar la visión binocular. 

Adaptación motora al estrabismo 

Consiste en adoptar una posición anormal de la cabezll. que se 
denomina tortícolis compensatoria. Esto ocurre en adu ltos que 
no pueden suprimir o en ninos que tienen una buena visión bino­
cu lar ]X!tendaL En condiciones estrábicas los pacientes adoptan 
una postum anormal de la cabcza para mantener la VBU y eli­
minar la diplopía. El paciente gira la cabeza en la dirección del 
campo de acción del músculo débil. de forma que los ojos giran 
entonces automáticamente en la dirección opuesta y lo más lejos 
posib le de su campo de acci6n (es decir. la cabeza se vuel ve 
hacia donde el ojo no puede). 

l . La desviaci6n horizontal da lugar a un giro de la cara. Por 
ejemplo. si uno de los músculos que hace girar los ojos a la 
izquierda está para li zado, la cara se volverá también a la 
izquierda de fo rma que los ojos ya no nccesitan mirar hacia 
la izquierda. 

2. La desviación vertical da lugar a elevación o depresión del 
mentón . Si uno dc los elevadores es débil. el mentón está ele­
vado. de fonna que los ojos están deprimidos (Fig. 16.15). 

J _ La desviación t orsional da lugar a una inclinación de la cabe­
za hacia uno de los hombros. Por ejemplo. s i un torsionador 
interno como el oblicuo superior izquierdo está paral izado. el 
ojo izquierdo se tors ionará a la derecha. Para compensar esto 
la cabeza se inclinará hacia el hombro derecho. «torsionando 
internamente» de fonna efectiva el ojo izquierdo (Fig. 16.16). 

fIlB: Por regla general, una inclinación de la cabeza suele 
acompañar a los defectos de alineación vertical. la incl ina­
ción suele ser hacia el ojo inferior. pero no debido al defec­
to de alineación vertical sino a la desviación torsional acom­
pañante (y menos aparente). 



Fig.16.15 
Tortícolis compensatorio con elevación del mentón 
e incl inaciÓfl de la cabeza. 

Fil. 16.16 
Tortícolis compensator io con inclinación de la cabeza . 

• Evaluación clínica 

Historia 

l. La edad de inicio puede indica r la e tiología de un estrabis­
mo. En general. cuanto más precoz ese l inic io. más probable 
es que prec ise una cO!'r<:cci(¡n quinírg ic:l. Cuanto más ta rdío 
es e l in ic io mayor es la probabil idad de (Iue la desviación 

Estrabismo 

tenga un componente acomodativo . La inspección de foto­
grafías previas puede ser ú t il pa ra la documentac ión del 
estrabismo O una postura anormal de la cabeza. 

2. La variabilidad es significmiva porque e l estrabismo inter­
mitente indica la presencia de c ierlo g rado dc vis ión binocu­
lar. La prcscnci:l de una desvi:lc ión a lternante sugiere que la 
agudez:l visua l es s imétrica en ambos ojos. 

3. La salud general o los problem:1S de dcsarwl10 también son 
importantes (p. ej .. los niños con par.íl is is cercbral tienen un:! 
m:!yor inc idencia de estr:tbismo). 

4. Lo historia del nacimiento, inc luyendo e l período de la 
gestación. e l peso al nacer y cualquier problem;t en el parto o 
intrmtte rino. 

5. La historia familiar es importante porque el estrabismo 
suele ser f:un iliar, aunque no hay un patrón de herenci a defi­
nido. También es inte resante de terminar qué forma de tra la­
mie nto fue neces;t ria p;tra corregi r la desviación e n otros 
miembro~ de la familia. 

Agudeza visual 

Definición 

La agudc7"a vb.ual C:~IXtcia l es la ea l"1cidad de distinguir e lemen­
lOS scpm~ldos de un objcto diana e identificarlos como un conjun­
to. Se cuant ifica por el ángulo mínimo de sep.1ración (en el punto 
nodal del oj o) enl.re dos obje tos q ue permite perc ibirlos como 
serar-.ldos. El ángulo mínimo normal de separación es 1 minuto o 
me nos. y COtTespondc a Ic tr..t." en 1:1 líne:t 6/6 ( 1.0) de ht g ráfica de 
Snellen. cuando se mim desde un:t d islancia de 6 metros. 

Estudio en un niño preverbal 

La est imac ión de la vis ión comparat iva ent re los dos oj os sc 
puede oblene!' po r la simple explorac ión y observación del niño. 

l. L'l oclusión de un ojo, que es fue rtemente rechazada JXlrel 
ni rio. puede indicar una mula agudeza visual en el ojo desta­
pado (Fig. 16. 17). 

Fia:.16.17 
O jo derecho ambllope. (a) No objeción a la oclusión del ojo 
amblíope; (b) rechno de la oclusión del ojo normal, (CO!"te,l~ del 
Wllmer Ere InuiwlA!.) 
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2. La prueba de fijación se realiza de la fonna siguiente: 
a. Se coloca un prisma de 16 tJ. con la base hacia abajo sobre 

un ojo y el ot ro ojo se oc luye. 
b. El ojo situado detrás del prisma es fOí.lUdo. por lo tanto. a 

elevarse y alca nzar la fijac ión. 
c. Se observa el ojo situado detrás del prisma. 
d. La fij ación sc cataloga C0ll10 central o no central y como 

estableo inestable. 
c. El otro ojo se desL.1pa y se observa la capacidad dc mfmte· 

ner la fijación . 
f. Si la fijación vuel ve inmedi ll tamcnte 111 ojo dest1lplldo. la 

agudeza visual está afect:ld:1. 
g. Si se mantiene la fij ac ión mediante un parpadco. 11I1Igu. 

deza visual es buena. 
h. Si el pac iente alte rn a la fijación. los dos ojos ti enen la 

mi sma vis ión. 
i. La prueba se repite con el pri sma sobre el ot ro ojo. 
j . La fijació n monocular debe ser central. estable y manteni­

da en cada ojo. 
l. La prueba de «cientos y miles» c'lramelos es una prueba 

groscr::J que se haee pocas veces (Pig. 16.18). En principio. ~ i 

el niño es capaz de ver y coger pequeños car::Jll"Ielos a 33 cm. 
la agudeza visual es 111 menos de 6124 (0.25). 

4_ La prueba de rotación es una prueba cualitativa grosera 
de la capac idad de un laClante para fijar la vista con ambos 
ojos abiertos. La prueba se rea li za de la forma siguiente: 
a. El examinador sostiene al niilo fre nte a él y le gi ra acti va­

mente 360°. 

Fil. 16.1 8 
Prueba de «cientOS '1 miles» (~er texto). 

b. Si la visión es nonllaL los ojos se dc..wÍlm cn la di rección de 
la rotación bajo la inOucncia de la respuesta oculovestibu­
lar. l os ojos prescntnn sacudid' ls intenni tentes hacia atrás a 
la posición primaria para producir un nistagmus rotacional. 

c. Cuando se detiene In rotación. e l nistagmus debe ceder 
debido a la supresión del ni stagmus posrotalOrio por la 
fijació n. 

d. Si la visión está grnvemcnte afectada. el nistagmus indu ­
cido no se detiene cuando se imerrumpe la rotación por­
que la respuesta oculovestibular no es bloqueada por lee(l­
back visUlII . 

5. Las pruebas de observación preferencial se puedcn usar 
desde la primera infancia . Se basan e n e l hecho de que los 
niños prefieren fijar un patrón que un estímulo homogéneo. El 
niño es expuesto 11 un estímulo y el examinador observa los 
ojos para detectar movi mientos de fijación . Dos ejemplns son 
las tarjetas de agudeza de Tellc r. que constan de bandas negras 
de varios espesores. y las tarjetas de agudeza de Cardiff. que 
<:onsisten en formas de contornos variables (Pig. 16.19). Las 
bandas de baja frecuencia (gruesas) o las formas (Iue tienen 
un contorno grueso se ven <:on más facilidad que las que tie­
nen contornos fi nos. y se hace un:\ valoración de la agudeza 
visual de acuerdo con esto. L:I :lgudel.1 a la rej illa suele supe­
rar a la agudeza de Snc llen cn 1:1 :lmbliopía. por lo que las tar­
jetas de Teller pueden sobrevalorar la agudeza visual. 

6. Los potenciales evocados visuales proporcionan una repre­
sentación de la agudezll espacia l. pero se usan de forma m(is 
regular pam establecer el diagnóstico de neuropatía óptica. 

7. El nistagmus optocinético puede dar una estimación de 
la agudeza visual dependiente deltamafio de las bandas ut ili­
zada.s. 

En un niño verbal 

J. Alas 2 años de edad la mayoría de los niños t ie ne n un 
do minio sufi cie nte del lenguaj e para scr sometidos n un a 
prucba con nombres de las imágenes como la pruebn de l 
dibujo ~impl e de Kny (Pig. 16.20). 

2. A los 3 años de edad la mayoríu de los niños son cupaces 
de someterse a una prueba de emparejamiento con optotipo~ 

de letras sueltas como en la prueba de Sheridan -Gard iner 
(Fig. 16.21). Esta prueb:1 tiene el inconveniente de sobresti ­
mar la agude7.a en el ojo flmblíope ya que el imina el fe nóme­
no de amOlllonamicnto. La prueb<1 de agrupación de Keeler 
LogMAR (Fig. 16.22) es más exacta en la ambliopía ya (lue 
precisa que el nino empnreje una letra con un grupo de opto-

Fil . 16.19 
Tar¡etas de agudeza de Cardifr 
(ver texto). 



tipos, que se relacionan más c}(actameme con la agudeza de 
SncJlcn. 

l. A los 4 años d e e dad la mayoría de los niños son capaces 
de reali' .. ar una pnleba de agudeZl. visu,.1 de Snel]e.n lineal. 

Fig.16.10 
Dibujos de Kay. (Cortesta do E. Dawson.) 

Fig.16.11 
Prueba de Shcridan-Gardiner (ver texto). 

HVXO 
Fig.16.22 
Prueba de agrupación de Keeler logMAR (ver texto). 
(Cortem de E. DiIW$On.) 

Pruebas para la estereopsis 

, 

La estereopsis se mide en segundos de arco (1 o = 60 minutos de 
3rco: I minuto = 60 segundos de 3I"CO) . Es út il recordar que 13 

Estrabismo 

agudeza visual cspacial normal es de 1 mi nuto y la cslcreoagu­
deza normal de 60 segundos (quc es igual a 1 mi nulo). Cuanto 
más bajo es el valor mejor es la agudeza. 

Titmus 

La prueba de 'Ii unus consiste en un vect6grafo polarizado tridi­
mension,.1 que con~ t a de dos láminas en forma de cuaderno que 
se ven a través de unas gafas polarizadas. A la derecha hay una 
gran mosca y a la izquie rda un:. serie de círcul os y animales 
(Pig. 16.23). 1 ... "1 ¡lnleba se realiza a una distancia de 405 mm. 

Flg.16.13 
Prueba de Tltmus (ver texto). 

l. La mosca es una prueba de estcrcopsis grosera (3 .000 
segundos de arco) y es especialmente út il para los niños 
pequeños. La mosca debe p:lfCCCr «sólida» y se anima al niño 
a que le coja un:\ de las alas. Si no hay estereopsis grosera la 
mosca apurecc como una fotogmfía plana normal. Si el libro 
se inviene los puntoS parecen ret roceder. Si el paciente afi r­
ma que las alas de la mO)oC,.todavía están «saliendo,.. no está 
apreciando una visión csten:oscópica. 

2. Los círculos comprenden una serie graduada que valom la 
pcrcepci6n profunda fi na. Cada uno de los nueve recuadros 
contiene cuatro círculos. Uno de los d rculos de cada recua· 
dro tiene un grado de di sparidad y ap:.rece ade lantado al 
plano de referencia en caso de estereopsis normal. El ángulo 
de estercopsis se calculu a panir de un gráfico que se propor­
ciona con la prueba . El grado de disparidad varía entre BOO y 
40 segundos dc arco. Si un pac iente percibe e l círculo des-
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pla7..ado de lado, no c.'>Iá uprcci:mdo una visión estercoscópi­
ea s ino que está empleando cl llVCl> monocularcs. 

J . Los animales 100n 10 imi larcs a los círculos pero cons isfen en 
tres fi lus de unimalcs, una de las cuales aparece ade lantada a l 
plano de refe rencia. El grado de d isparidad varía desde 400 a 
100 segundos de arco. 

TNO 

L1 pmeb..1 TNO de puntos al azar consta de siete láminas que se 
observan con gafas rojo-verde .... Cada una de e l l a~ contiene varias 
fo rmas (cuadrados. c ruces. etc .) creadas por puntos al aza r en 
colores complementarios. Algunas formas son visibles incluso sin 
gafas rojo-verdes (Fig. 16.24a), mientras que otras están «ocul­
tas» y só lo son apnre ntes para una persona con estereop~ i s . s i 

~'<.\L.~tu.~\'crW:s,(r\.~ L6..1..<U\\.U&~w:..s.. láminas. 
permite n al exam inador establecer la prcsencia de vi~ ión este­
reo:.c6picn y las otra~ láminas se usan para cuantificarla. Debido 
n que no hay clnve.. .. monoculares. la prueba TNO proporciona lUla 
medidn más fidedi gna de estcf(.'Opsis que In prucba de Titmus. El 
gr.¡do de di sparidad varía entre 480 y 15 segundos de arco. 

Fig.16.14 
Prueba TNO (ver texto). 

Long 

L..a prueba de ulllg no precisa g:.fas cspcci:lles. porque los obje­
tivos se ven ahemativamente por c-ada ojo a Iravés de los e le­
memos incluidos en lentes ci líndricas. El desplazamiento de los 
puntos crea disparidad y se pide a l p.1ciente que nombre o seña­
le una form:1 s imple. como una estre lla (Fig. 16.25), sobre la tar­
jelll. La pl1lClxl de Lang es especia lmente úti l para busca r la pre­
se nc ia de eSlereopsis en niños muy pcqueiios y lactantes , de 
forma que ellos insti ntivamcntc llegan a tocar las fi guras. El 
examinudor también pucde observar los movimientos ocu lares 
del niño mienlr"aS se mueven de una fi gura a otra sobre la tarje­
ta. El grado de d ispar idad es bastan te grande, oscilando en tre 
1.200 y 600 segundos de a rco. 

L1 pruelxl de Frisby consta de tres láminas phísticns transparentes 
de g rosor variable, cada una con cuatro cuadrados de pcquefias 
fomm.~ a lealOrias impresas en su superficie (Fig. 16.26). Uno de los 
cuadrado~ contiene un círculo «escondido». en el que las fomla.~ al 
azar están impre~s en el reverso de la lámi na . El pacieme debe 
idcntifiC:lrcste círculo oculto. La prueba no precisa gafa.~ e.."p'.'cia­
Ie..~ porque la d i1op.1ridad es creada por el espesor de la lámina y se 
puede variar aumentando o disminuyendo la distancia de trabajo. 
El g rado de disparidad oscila entre 600 y 15 segundos de arco. 

Prisma de base externa 

La prueba del prisma de hase externa es un métooo rápido y fácil 
p:u.\ de tl.:c tnr la presencia de VBU en ninos que no pueden some­
te rse a las pnlebas de estereopsis dc.scriws an tes. La prueba se 
Ilevlt a cabo colocando un prisma de 20 6 de hase externa de lan­
te de un ojo (en este caso e l derecho). Esto desplaza la imagen 
reti ni ana tempomlmeme y causa diplopía. El ex:.minndor obser­
va los movimientos correctores del ojo de la form a siguiente: 

Fig.16.15 
Prueba de Lang (ver texto). 



a. Hay una desviaü6n del ojo derecho a la izquierda para 
consegu ir recuperar la fijació n (aducción derecha) con 1;) 
correspondiente desviación del ojo izquierdo;) b izquier­
da (Olbducción izquierdOl) de Olcuerdo con 1;) ley de Hering 
(Fig. 16.27b). 

(a) 

- -(b) 

-
(o) 

- -
(d) 

-(,) 

Fig.16.27 
Prueba del prisma de base externa (ver texto ). 

Estrabismo 

b. El ojo izquierdo hOlce un movimiento corrector sacádico de 
refijaci6n a la derecha (readucci6n izquierda) (Fig. 16.27c). 

c. Al retirOlf el prisma Olmbos ojos se mueven;) la derechOl 
(Fig. J6.27d). 

d. El ojo izquierdo reali za un movimie nto de fu sión hacia 
fuera (Fig. !6.27e) . 

NB: La mayoría de tos niños con una buena VBU deben 
ser capaces de superar un prisma de 20 ó; si no es as í, se 
pueden probar prismas más débiles (16 o 12 ó). 

Pruebas para las anomalías sensoriales 

Luces de Worth 

1. Procedimiento 
a. El pOlciente lleva una lente roja frenteOl I ojo derecho, que 

fi ltra todos los colores excepto el rojo. 
b. Se co loca una lente verde delante del ojo izquierdo. quc 

fi lt ra todos los colores excepto el verde (Fig. 16.28). 
c. El pac iente mira entonces a cuatro luces: una roja. dos 

verdes y una blanca. 

Fig.16.28 
Gafas ro jo-verdes. (Cortc5ía del W, tmer Ere tnstitute.) 

2, Resultados (lig . 16.29) 
• Si se ven las CUOltro luces existe una fusión normal. 
• Si se ven las CUOltro luces en presencia de una desviación 

manifiesta, existc CRA. 
• Si se ven dos luces rojas existe supres ión izquicrda. 
• Si se ven tres luces verdes ex iste supresión derecha. 
• Si se ven dos luces rojas y tres verdes ex iste diplopía. 
• Si las luces rojas y verdes alternan existe supresión alter­

nante. 

Gafas estriadas de Bagolini 

Cada gafa estiÍ cubierta con finas estri aciones que convierten un 
punto de luz en una línea. de forma si milar a las barras de Mad­
dox (va después). 
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Fig.16.29 
Posibles resultados de la prueba de las cuat ro luces de Wo rth 
(ver texto). (Cortella dclWilmer Eye Institute.) 

l . Procedimiento 
a. Las dos. leolc." sccolocan a 450 y a 1350 delante de cada ojo y 

e l p.ac iente lija una fuente de luz ptlmiforme (Fíg. 16.30). 

FIg. 16.10 
Prueba de Bagolini. 

b. Cada ojo J>Crcibc una Ifne:! de luz oblicua. perpendicular a 
la J>Crc ibid:. por e l o tro ojo (Fig. 16.3 1). 

c . De esta fonna las imágenes d ife rentes son presentadas a 
cada ojo en condiciones de \' isión binocular. 

2. Los resultados no se pueden interpretar correctamente si no 
se sabe s i existe estrabismo o no: 
• Si las dos líneas interseccionan en su centro en fomla de 

cruz oblicua (una .. X,.). hay o rtofo ria o (si hay estrabismo) 
e RA (Fig. 16.32a). 

• Si las dos líneas sc vcn pe ro no forman una cruz. existe 
d iplopía (Fig. 16.32b). 

• S i só lo se ve una I roca 0 0 hay perce¡>eióo si mul tánea (Fig. 
16.32c). 

• S i se ve un pcq ue~o espacio en una de las líneas ex iste un 
escotomu centra l de supres ión (Fig. 16.32d). 

Fig. 16.31 
Aspecto del punto de luz a través de las lentes BagoUn i. 
(Cortesll delWilmer Eye Institute.) 

• b 

I O I O 

X ~/ 

e d 

I O I O 

~ X 
Flg.16.32 
Posibles resultados de la prueba de Bagolini (ver texto). 

Postimogen 

L'l prueb.'l de la posti magen demuestr.l la d irección visual de las 
fóveas. 

l. Procedimie nto 
a. Una róve:t c.. .. es timul:tda por un deste llo luminoso vert ical 

y la o tra fóvea es est imul ada por un deste ll o lumi noso 
horizontal (Fig. 16.33). 

b. El deste llo lumi noso vertical es más di fíci l de supri mi r y 
debe co loca rse delante del ojo desviado. 



Fil' 16,33 
Prueba de postimagen. (Corte.la del Wllmer Eye In.tit~te.) 

2. Resultados. El pacienle dibuja entonces las posiciones rel¡¡· 
tivas de las postimágenes. 

• 

• Si las dos postimáge nes se ven como Ullll cruz la corres· 
pondencia re tiniana es nonnal (Fig. 16.34a). 

• Si las dos imágenes no se cruzan existe CRA. 
• En la esotropfn con e RA la ¡lostimagen horizontal (s i se 

presenta alojo derecho) se ve a la izquierda de la imagen 
venical (Fig. 16.34b). 

• Estos hallazgos son contrarios en una exotropía (Fig. 
16.34c). 

b e 

O l' O l' l' O -- - - - -
I I I 

Fil. 16.)4 
Posibles resultados de la prueba de postimagen (ver texto). 

• Un paciente con fijación excéntrica también ve una cruz. La 
fijación excéntrica es un cuadro uniocular en el que una Ixu1e 
de la retina que no es lu fóvea se emplea para la fij ación en la 
vis ión binocular y monocu lar. Hay reorientación de la fun­
ción sensorial y m otQl1I de f01"n"ll1 que esta nueva {lI"Ca asume 
la dirección visual principal que antes tenía la fóvea . La 
f6 ve3 del ojo dominante percibe su postimagcn recto hncia 
delante en el espacio visual . Con respecto al ojo desviado. el 
área excéntrica que es estimulada dur:1tlte la prueba también 
percibe su postimagen recto hacia delante debido a que esta 
área ha «robado» la di rección visual principal. 

Sinoptóforo 

El sinoptóforo es un instrumento para la vaJomción del c~ t rabi s­

mo y la cuantificnción del grado de visión binocular (Fig. 16.35). 

Estrabismo 

También es capaz de detectar la presencia de supresión y CRA. 
El instrumento consta de dos tubos cilíndricos con una banda de 
espejo en ángulo recto y una lente de +6,50 D en cada ocular 
(Fig. 16.36. aniba). Esto s itúa óplicamente la distanci a de prue­
ba e n alrededor de 6 metros. Las imágenes se insertan en un 
marco de diapositivas s ituado en el extremo exterior de cada 
tubo. Los dos tubos están apoyados en columnas que penniten el 
movimiento de las imágenes una con re lación a la o tra. y los 
ajustes se indican cn una escala. El SinO¡llóforo puede medir los 
alineamientos ineolTectos horizontales. venicales y torsionales. 

," 

~ 
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Percepcl6n Fusi6n Estereopsis 
simult~nea 

Fig.16.16 
Pr incipios ópticos del s¡noptóforo (ver texto). 

Grados de visión binocular 

La vis ión binocular se gradúa e n el s inoptóforo de la forma 
siguiente (Fig. 16 .36. a~ljo) : 



r 

l. El primer grado (percepción simultánea) se estudia intro­
duciendo dos imágenes diferentes pero no mutuamente anta­
goni stas. como un pájaro y una jau la, Se pide al sujeto que 
ponga al pájaro del1!ro de la jaula alterando las colu mnas. Si 
no pueden verse las dos imágenes s imul táneamente. existe 
supresión o ambliopía significativa. El término «percepc ión 
simultánea» da lugar a confusión porque dos objetos diferen­
tes generalmente no se ven en la mi sma posición en el espa­
cio. La «rivalidad" retiniana permite que predomine la ima­
gen de un ojo o del otro. de fonna que mientras la pequeña se 
ve en la fóvea la más grande se ve fuera de la fóvea (y por lo 
tanto está si tuada delante del ojo desviado). 

2. El segundo grado (fusión) es la capacidad de los dos ojos de 
producir una imagen compuesta a panir de dos imágenes simi­
lares cada una de las cuaJes está incomp leta en un pequeiio 
detalle. El ejemplo clásico son dos conejos, a uno de los cuales 
le falta lacola y al OIro un ramo de tlores. Si existe fusión se ve 
un conejo completo con el rabo y el ramo de tlorcs. Se valora 
el grado de fusión moviendo los brazos de l si noptóforo de 
fo rma que los ojos tengan que converger y divergir para man­
tener la fusión . Resulta ubvio que la presencia de fusión sim­
ple sin ningún grado tiene poco valur en la vida cotidiana. 

J. El tercer grado (estereopsis) es la capacidad de obtener 
una impresión de profundidad por la superposiú6n de dos 
imágenes del mismu obj etu que han sidu ubtenidas desde 
ángu los ligeramente di ferentes. El ejemplu clásico es el cubo 
que es contemplado en tres dimensiones. 

Detección de la correspondencia 
retiniana anómala 

La detección de la e RA se realiza en el sinoptóforo de la forma 
siguiente: 

l . El examinadur determina el ángulo ubjetivo de la desviaci6n 
mediante la presentaci6n ahemativa a cada fóvca de un objeto 
diana hasta que no se ubserva ningún movimiento de los ojos. 

2. Si la imagen se ve superpuesta y el ángu lo entre los brazos 
del sinopl6foro es igual al ángulo objetivo de desviaei6n. la 
correspondencia re ti niana es normal. 

3. Si los ángulos objetivo y subjeti vo son diferentes existe 
CRA. La diferencia en grados enlre los ángulos objelivo y 
subjetivo es el ángulo de anomalía. Se considera que la CRA 
es armónica cuando el ángu lo objetivo es igual al ángu lo de 
anomalía. y disarmónico cuando es superior a él. 

Determinación de la desviación 

Prueba de Hirschberg 

La prueba de Hirschberg da una cstimación objcti va tosca de l 
ángulo de un estrabismo manifiesto en pacientes que no culaboran 
o cuando la ti jaei6n es mala. Sc proyecta una luz en los ojus a la 
distancia del brazo y se pide al paciente que sc fij e en la luz. El 
rctlejo corneal de la luz está (más o menos) centrado en la pupila 
del ojo fijador. pero está descentrado en un ojo desviado. cn direc­
ción opuesta a la de la desviaó6n. Se obscrv<lla dis1l.lflCia del ~ne-

) 
jo comeal a la luz desde el centro de la pupila. La premisa es que 
cada milímetro de desviación es igual a 7~ (15 6.). Por ejemplo, si 
el reflejo se sitúa en el borde temporal de la pupila (asumiendO un 
diámetro pupilar de 4 mm). el ángu lo es de alrededor de 30 6. (Fig. 
16.37); si está en el limbo. el ángulo es de alrededor de 90 6. (Fig. 
16.38). Esta prueba L.'l.mbién es lit il para detectar seudocstrabismo. 
que puede estar causado por los siguientes trastornos: 

Fig.16.37 
Prueba de Hirschberg. El reflejo corneal de recho está cerca 
del borde temporal de la puplla, indicando un ángulo 
de 30 6. (1 5~) . 

Fig.16.38 
Prueba de Hlrschberg. El reflejo corneal izquierdo está 
en el limbo, indicando un ángulo de 90 L\ (45°). 

l. Seudoesotropia 
a. Plieglle.~ epicánticos (\'er Fig. 1. 138). 
h. Distancia interpupilar corta debida a ujus muy juntos. 
c. Ángulo kappa negativo . El ángulo kappa es el ángulo 

entre el eje visual y el eje anatómico del ojo (Fig. 16.39b). 

NltlIotivo 
1 •• udo",od ... i, olÓnl 

~ 

Fig.16.39 
Ángulo kappa (ver texto). (Cortesla del Wllmer Eye Institute.) 



Normalmente. la foveola está si tuada temporal al polo 
posterior, Por lo tanto. los ojos (ienen una ligera abduc­
ción para consegu ir la fijación bifo\'eolar. De esta form a. 
una luz proyectada en la córnea causa un renejo justa· 
mente nas • .'ll al centro de la córnea en ambos ojos. Éste se 
denomina ángulo kappa posi tivo. y cuando es grande 
puede simular una exotropla (Fig. 16.39a). Un ángulo 
kappa negat ivo se produce cuando la fóvea está si tuada 
nasal mente al polo posterior (miopía alta y fóvea eClópi. 
ca). En esta situación el reflejo comeal se si túa temporal 
al centro de la córnea y puede simular una esotropía. 

2. Seudoexotropia 
o. Distal/cia illterpupilar amplia (Fi g. 16.40). 
b. Állgulo kappa pm'itiro, como se ha comentado antes. 

Fil. 16.40 
Seudoexorropla debida a una distancia imerpupilar amplia. 

Prueba de Krimsky 

En la prueba de Krimsky los prismas se colocan delantc del ojo 
fijador hasta que los reflejos luminosos comeales son simétricos 
(Fig. 16.4 1). Es imponunte observar que una prueba de Krimsky 
no disocia los ojos y sólo mide una desv iac ión manifiesta. No 
ti ene en !.: uenta ningún compo nente latente. por lo que suele 
suhcstimar la imponaneia real de la desviación. 

Fil· 
Prueba de Krimsky. (Cortnb de K. Nischal.) 

Pruebas de oclusión 

La valoración más ex¡¡ctu con diferencia de una des\'iación se 
reali za con las prucbus de ocl usión (cOI'er tests j. Estas pruebas 

Estrabismo 

permiten al examinador diferenciar entre Impías y forias. valo­
rar el grado de control de una desviación. y apreciar la preferen­
cia de fij ación y la fuer.ta de fijación de cada ojo. Estas pruebas 
se basan en la capac idad del pac iente para fijar. También se 
necesitan atención y cooperación. 

1_ La prueba de odusi6n-desodusión (co~'er-UI!C01 'er test) 

consta de dos ¡xanes: 
6 . La prueba de OclllSi611 para detectar una hetero tropía. 

Debe realizarse para l:t visión cercana (e mpleando un 
objeto di:tna de acomodación) (Fig. (6.42) Y lejana. de la 
sigu iente fo rma: 

Co~" .. (ver texto). 

b 

e 

• El pac iente fija un objeto d iana si tuado recto hacia 
delante. 

• Si se sospecha una desviación del ojo derecho. el exa­
minador cubre el ojo izquierdo opuesto y observa cual­
quier movi miento de l ojo derecho. 

• La nuscnda de despl azam iento ind icn ortoforia (Fig. 
16.43a) o helcrotropía izquierda (Fig. 16.43b). 

• La aducción del ojo derecho para aleanzar la fijación 
indica exolropía y la abducción. esotropía (Fig. 16.43c). 

Flg.1 6.43 
Posibles resultados del ,over test (ver texto). 
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• El movimiento hacia abajo indica h.ipenropía y el movi­
miento hacia :miba. hipotropía. 

• L.1 prueba se repite en el ojo opuesto . 
b. L.1 pmeba de desocJllsi6/l para delectar una heleroforia. 

Debe realizarse paro. la visión cercana (empleando un obje­
to diana de acomodación) y lejana. de la fonna siguiente: 
• El pac iente fi ja un objeto d iana situado recto hacia 

delante. 
• El examinador cubre el ojo derecho y después de algu­

nos segundos se re ti ra la coocnura (Fig. 16.44). 

Fil. 16."" 
UfJCovtr test (ver texto). (Cortesb. delW ilrner Ere Insdw tl!.) 

• 

• La fall:1 de mov imiento ind ica onoforia (Fig. 16.45a). 
aunque un obscrvndor agudo frecuentemente es capaz 
de delect:lr una desviación muy ligera en In mayoría de 
las personas normale. ... ya que muy pocas son realmen­
te onofórieas. 

No desviaci6n 

Elloloria 

Esoforia 

Fil. 16.45 
Posibles resultados del uncover leS! (ve, texto). 

• Si el ojo derecho se ha desviado durante la cobertura. 
ahora muestra un movimiento de refij ación al ser desta­
pado. 

• La aducción de l oj o derecho indica elloforia (Fi g. 
16.45b) Y la abducción. csoforia (Fig. 16.45c). 

• Los movimientos hacia arriba o hacia abajo indican una 
foria vertical. En el caso de un estrabismo latente. no 
necesariame nte un ojo es «hipo» o el otro ojo es «hiper». 
al contmrio que en un estrabismo manifiesto. 

• La prueba se repite en el ojo opuesto. 

NB: la mayorla de los examinadores realizan el cove, test 
y el uncover test de forma s imultánea.de ahí e l término cover­
uncover test 

2. La prueba de oclusión alternante interrumpe los meca­
nismos de fusión binocul ar y revela la desviación total (foria 
más tropía) (Pig. 16.46) . Se debe rcalizardespués de la prue­
ba de oclusión-desoc!u sión ya que si se hace primero será 
imposibl e diferenciar la foria dc la tropía. 

No desviación 

Esodesvi!lCl6n 

Ellodesviación 

Fil. 16 ... 6 
Posibles resultados del cover test alternado (ver texto). 

a. El ojo derecho se cubre durante unos 2 segu ndos. 
b. Después se desplaza la cobertura rápid amente al ojo 

opuesto durante 2 segundos. y luego de nuevo al revés y 
as! varias veces. 

e. Después de retirar la cobertura el examinador obscrva la 
velocidad y la suavidad de la recuperación mientras los 
ojos vuelven a su estado predisociado. 

d . Un paciente con una heterofori ll tiene los ojos rectos antes 
y del>pués de haber realiz.ado la prueba (Fig. 16.46a). 
mientras que un paciente con una heteroforia tiene una 
desviación manifi esta (Fig. 16 .46b Y c). 

3. La prue ba de oclusió n con prisma mide precisamente el 
ángulo de In dcsvi:lci6n. Se renliza de 111 formll siguiente: 
a. Se lk vll a c¡lbo primero una prueba de oclusión alternante. 
b. Los prismas de potencia creciente se colocan delante de 

un ojo con la base del prisma situada en la d irección que 
es opuesta a la desviación (es decir. apuntar el vértice del 
prismu en la di rección de la desviación). Por ejemplo. en 
un estrabis mo convergente el pri sma se mantiene con la 
base ex terna. 



c. La prueba de oclus ión al ternante se real iza después (Fig. 
16 .47). Cuando se colOC:ln prismas mi .. polenles. la ampli­
tud de los movimientos de refijac ión ocular d isminuye 
gradual meme. 

Fi" 16.47 
Cover test con prisma (ver texto). 

d . El punto fi nal se a lcan1..:i cuando el prisma anula los movi­
mientos oculares: e l ángulo de dcsviación iguala la poten­
c ia del prisma. 

Pruebas de imagen diferente 

l. La prueba del ala de Maddox disocia los ojos para la visión 
de cerca ( 1f3 m) y mide la heteroforia. El instrumento está cons­
truido de tal fonua QUc el ojo derecho ve sólo una flecha blanca 
vertical y una OcctuL roja horizontal. mientras que e l ojo izquier­
do ve Sólo líneas de números horizomales y vert icales (Fig. 
16.48). Las determinaciones se realizan de la siguiente form a: 

HIPERFORIA IZQUIERDA 

22 
20 

" 16 
14 

" 14 

22 · 20 · 18 · 16 · 14 · 12 · 10 · 8·6·4· 2·01 -3-5 -1-9-11 - 13 - 15 

EXOFORIA 6 <JI. ESOFORtA 
4 ::r 

Fil. 16.48 

2 
O 'ti ~ 

1 
3 
5 
1 
9 

11 
13 

HIPERFORIA DEAECHA 

Prueba del ala de Maddox (ver texto). 

n 

• • n 

Estrabismo 

• La desviación horizontal se mide preguntando al paciente 
a (11Ié número apunta la flecha blanca. 

• La desviación vertica l se mide preguntando a l paciente con 
qué númcro se CruZ.1 la flecha roja. 

• La cantidad de cicloforia se mide pid iendo a l paciente que 
mueva la flecha roj a de fo rma que sea paralela con la fila 
horizonta l de números. 

2. La prue ba de las barras de Maddox cons iste en una serie 
de bamls de cristal cilíndricas de color rojo (Fig. 16.49) que 
convie rte n e l aspec to de un punto blanco en una raya roja 
(Fig. 16.50). Las propiedades ópticas de las barras hacen que 
la raya de luz forme un ángulo de 90° con el eje Inrgo de las 
barras; cuando l:ls b:lrras de c rista l se incli nan horizont a l­
mente. la raya es vert ica l. y a la inversa. La prueba se real iza 
de la siguiente forma: 

Fig. 16.4' 
Prueba de las barras de Maddox (ver texto). (Cortesia delWilmer 
Ere Innittne.) 

Fil · 
Aspecto de un punto de luz a través de las barras de Maddox. 
(Cortesl¡ delWiilller Eye losoM e.) 

• Se colocan las barras delante del ojo derecho_ Esto di socia 
los dos ojos porque la raya roja que ve cl ojo derecho no se 
puede fu s ionar co n el punto blanco no alterado que ve el 
ojo izquierdo (Fig. 16.51) . 
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No IOfla horizontal 

Exoloria 

holoria 

Fig. 16.51 
Posibles resultados de la prueba de las barras de Maddox 
(ver texto). 

• La importancia de la disociación se mide por la sUIX!rposi­
eión de las dos imágenes empleando prismas. La base del 
prisma se coloca en la posición opuesta a la dirección de la 
desviación. 

• Se pueden medi r las desviaciones vcrt icales y horizontll les 
de esta fo rma. pero In pruebn no puede dife renciar fo rin de 
tropía. 

Pruebas de motilidad 

Movimientos oculares 

L.1 ex plor:lción de los movimientos ocu lnres supone la valor.!­
e ión de los movimientos SU¡¡ VCS de seguimiento y después los 
movimientos sacádicos. 

l . Las ve rsio nes hacia las ocho posicio nes excéntri cas de In 
mirada se estudian pidiendo ni paciente que siga un objeto 
diana. generalmentc un lápiz O una li nterna (quc ofrece la 
ventaja de que los rcnejos comeales luminosos ayudan n la 
valoración). Pueden obtenerse volu ntariamente. aClísticn­
mente o por la maniobra de los ojos de muñeca. 

2. Las d ucciones se valoran si se observa una n:ducción de la 
moti lidad ocular en uno O los dos ojos. Debe emplearse una 
lin tema con ex trema atención a la posición de los re nejos 
comealcs. Se ocluye el otro ojo y se pide al paciente que siga 
13 linterna en varias posicioncs de Iu mirada. Puede emplcur-

se un sistema numérico simple que ¡¡signa el O para exprcsm 
un movi miento completo. y - 1 Y -4 para expresar los gmdos 
crecientes de menor acción (Hg. 16.52). 

Normal 

<B> -1 

.(i) - 2 

Fig.16.52 
Gradad6n de la subacd6n del recto lateral izquierdo 

Punto cercano de convergencia 

El punto cercano de convergencia (PCC) es el punto más cerca­
no en e l que los ojos pueden mantener la fijación. Se puede 
medi r con la regl¡¡ RAE que se apoya en las mejil las de l pncien­
te (Fig. 16.53). Un objeto di ana se mueve lcnt¡¡mcnte a lo I¡¡rgo 
de la regla hacia los ojos del paciente hasta que uno de ell os 
pierde la fijación y se dcsvía hucia fuera (PCe objetivo). El PCC 

Fig. 16.5] 
Regla de RAF (ver texto). (Cortesla del W~mer Eye Institute.) 



subjetivo I!S el punto en e l cual el paciente refiere diplopía. El 
PCC normal debe ser inferior 11 10 cm. 

Punto cercano de acomodacl6n 

El punto cercano de acomodación (peA) es el punto más cerCll­
no en que los ojos pueden mantener el foco claro. Tambi én 
puede medirse con la reg la RAF. El paciente fija una línea 
impresa adherida a la regla. que entonces se mueve lentamente 
hacia el paciente hasta que se vueh'e borrosa. 1...1 distancia a la 
que se detecta primero esta borrosidad en la regla se consider.l 
el PCA. El PeA retrocede con la edad: cuando está lo suficien­
temente lejos para que la lectura sen difíc il sin corrección ópti­
ca. indica presbiopía. A los 20 años de edad la PCA es de 8 cm, 
y a los 50 años de edad ha retrocedido hasta los 46 cm. 

Amplitudes fusionales 

Las amplitudes fu sional es miden la elicacia de los movimien tos 
d isyunt ivos. Se pueden estudiar e mpleundo pris mas o con el 
sinoptóforo. Potenc.ias crecientes del prisma se colocan delante 
de un ojo. hasta que presenta abducción o aducción (dependien­
do de si el prisma tiene la base interior o ex terior. respectiva­
mente). con el fi n de mantener la fij ación bifoveal. Cuando se 
alcan za un prisma mayor que la umpli tud fu sional se re fi e re 
diplopía o uno de los ojos se desv fa. Éste e~ cllímite de la Cllpll­
cidlld de vergencia. 

NIJ: Se puede valorar el rango de fusión del prisma en 
cualquier paciente en quien existe riesgo de aparición 
de diplopía después de la cirugia del estrabismo. 

Refracción y funduscopia 

Debe remarcarsc que la fun duscopia con di lalación es obliga/o­
rio en todos los pacie ntes en caso de cslrnb isrno. para excl uir 
cualqu ier patología ocular ~ubyacen te como cicatr iz macul ar, 
hipoplasia de lu papila ópt ica o I·ctinoblastoma. El estrabis mo 
suele ser :.ecundario a un error de refracción. Hipermetrupía. 
ast igm:ui smo. anisometropfa y miopí:1 puede n asociarse con 
estmbismo. 

CicIoplejía 

El crror de refracción que con mayor frecucncia causa est rabis­
mo es la hipermetropía. Una determinación exacta de la hiper­
metropía requiere una parál is is efect iva del músc ulo c iliar 
(cicloplcjía). con el /in de neu tralizar el efecto de la acomodll­
ci6n. que enmascara el grado real de e~te error de refracción. 

l . El cido pe nto lato proporciona una cicloplej ía adecuada en 
la mayoría de l o~ niños. La conce ntrac ión es el 0.5 % por 
debajo de la edad de 6 me:.e~ y e l 1% después. Una gota, 
repct.ida después de 5 minuto:.. generalmente da l u~ar a cic lo­
plej fa máxima en 30 minutOs. con una recuperación de la 
ucumod,lción después dc 24 ho ras. La adecuació n de la 

Estrabis mo 

cicJoplcj ía se puede determinar comparando las lecturns de la 
retinoscopia con el pac iente fij :mdo la vis ta de lejos y de 
cerca. Si la cic10plejía es ¡¡decuada existe una diferencia 
mín ima o nul a. Si la c ic10p lejía es inco mp leta, existe un a 
diferenc ia entre las dos lccturas y puede ser necesario espe­
!':Ir otros 15 minutos o in ~ti lar otra gota. 

NB: La anestesia tópica con un agente como proximeta­
cafna, antes de la instilación de clclopentolato, es úti l para 
evitar la irritación ocular y el lagrimeo reflejo, lo que permi­
te una mejor retención del ciclo pentolato en el saco con­
juntival y una cicloplejía efectiva. 

2. La atropina puede ser necesaria en al gunos niños por deba­
jo de los 4 años de edad con hipermetropía alta o iris fuerte­
mente pigmentados, en los que el ciciopentoJato puede ser 
ineficaz. La atropi na se puede usar en gotas o en pomada, 
aunque las gOlas son más fáci les de inslilar para una persona 
no entrenada. La concentración e~ el 05 % por debajo de los 
12 meses de edad y el 1% después. La cicloplej ía máx imll 
ocurre a las 3 horas. y la recuperación de la acomodación 
e mpieza después de uno~ 3 días y suele ser complela a los 
10dias. La atropina se i n~ t il¡¡ (por los padres) tres veces al día 
durante 3 días antes de la retinoscopi a. Se debe recomendar a 
los padres que suspendan la medicación si hay signos de toxi­
c idad sistémica, como enrojeci miento . fieb re e intra nquili ­
dad, y (I\le busquen atención médica inmed iata. 

¿Cuóndo prescribir? 

Cualquier error de refracción significll tivo debe corregirse, espe­
cialmente en pacientes con :lIlbohipermetropía o anisoa!>t igma­
tislllo asociado con ambliopía. 

1. Hipe rm e trop ía . La correcc ión hipermétrope más baj a 
prescrita depcnde de la edad y de l alinea mi ento ocular del 
paciente. Si no existe esotropía en un niño de menos de 2 
años decdad. ésta es +4.00 D. pero en un niño mayor sc debc 
considerar la prescri pción de +2.00 D. Sin cmb:ITgo. en caw 
de e~otropía. hay que pl"e~ribir una corrección de +2.00 D. 
i ndu~o por debajo de la edad de 2 años. 

2, Ast ig m atismo . Debe prescribi rse un cilindro de 1.00 D o 
más. e~ ¡x.'(;ia lmente en los caM)S de anisomctropía. 

3. Miopía. La necesidad de corrección depende de la edad del 
niño. Por debajo de la edud de 2 uños debe corregirse la mio­
pin de - 5,00 D o más, y entre laS edades de 2 y 4 la cantidad es 
- 3.00 D. En los niños mayores debe corregirse cualquier mio­
pía signi l1cativa para pcnn itir ulla visión a distancia adecuada. 

Cambia de la refracción 

El clllllbio de la refracción ocurre con la edad y cs importantc 
ex plorar la refracción cada 6 lTIesc~. Al nacer la mayoría de los 
ni¡los so n hipermétropes. Después de los 2 anos de edad pue­
de haber un au mento en la hipermetropía y una disminuc ión en 
clustigmatismo. La hipermetropía pucde conti nuar aumentan· 
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do hasta aproximadamentc la edad de 6 años. y entre los 6 y los 
8 años de edad di smin uye. posiblementc hasta los primeros 
años de la adolc.scencia . Lo .. niños menores de 6 años de edad . 
con me nos de +2.50 D. probablemente serán vinualmenteemé­
tropes Jl IJI edJld de 14 Jlños. Sin embargo. un esótrope menor de 
6 ailOS de edad. con más de +4.00 D. es improbable que pierda 
la suficicntc hipermctropía y malllenga los ojos rectos sin 
gnflls. 

Exploración de la d iplopia 

La prueba de Hcss y la pantal la de Lees representan la pos ición 
oculnr como una fu nción de los múscu los extraoculares y per­
miten la difercnci:lc ió n del estrab ismo paréti co causado po r 
patolog ía ne uro lóg ica de un;l l11iupatía res tr ictiva co mo en la 
enfermedad ocular tiroidea {) una frac tura por hundimicnto de la 
órbi ta. 

Prueba de Hess 

La palllalla conticne un patrónlangente impreso sobre un fondo 
verde oscuro. Luces rojas que pueden iluminarse individual­
mente ind ican las posiciones de la mi rada de cada uno de los 
Il1 tísculos ex tmoculllres. 

l . El paciente c.s tá senllldo a 50 cm de la pamalla y lleva una:-. 
gafas rojo-verde~. 1:l lcnte roja sobre el ojo derecho. y s~tie ­
nc un pumero de proyccción dc luz verdc. 

2. El l'x:uninador proyccla una hend idura vert ical de IU7, roja 
sobrc 1:1 pant:llI:. con un puntero rojo. que se emplea como 
pun to de fijación. Sólo e l ojo derecho puede ver la luz roja 
proyect'lda sobre una pantalla y. por tanto. el ojo derecho está 
lijando. 

3. Se pide allxlcicnle que ~uperponga su hendidura horizontn l 
de luz verde sobre la luz roja. 

4. En circulls tancias norm ales de ortoforia. los dos pUnleros 
deben eSI:lf más o menos ~uperpuestos en las nueve po~ic io ­

nes de la mirada . 
5. Se invierten l a~ gafa~ (de fo rma quc el fil tro rojo está ahora 

delante del ojo izq uicrdo). y se rep ite el procedi miento. 
6. Se conectan las posic ione~ relat ivas con líneas rccta~ . 

Pantalla de Lees 

El aparato con<¡ bte en do .. plmlllll:ls de cristal opalescente en 
ángulo recIO cnlrc ell a1'>. biseccionadlls por un espejo plano de 
dos carllS que dbodll los dos ojos (Fig. 16.54). Cada panl:111:1 
tiene un palró n langente marc:ldo sobre la superficie poslerior 
que se mueSlr.t s610 cu:mdo se ilumina la panlalla. La pmeba se 
relllila con la fijllción llllernaliva de cada ojo. 

l . El paciente se coloca fre nte a la pantalla no ilumi nada y fija 
los puntos en el espejo. 

2. El exnrn in ador indica e l punto que debe represenlar el 
pacienle. 

3. El pacienlecoloca en la pantalla no iluminada el puntero que 
percibe enci ma del punto ind icado por el examinador. 

Ftg. 16.54 
Pantalla de Lees (ver texto). 

4. Cuando se han represenlado lodos los puntos. se vue lve a 
colocar al paciente fren te a la aira pantalla, y se repite el pro­
cedimiento. 

Interpretación 

l. Se com¡Xll-an los dos gráfi cos (Fig. 16.55). 

RS 01 

A l AM 

Al os os Al 

Flg, 16.55 
Gráfica de Hes$ de una parálisis reciente del recto lateral 
derecho (ver texto). 

2. El gráfico ml'llor ind ica el ojo con el músculo parético (ojo 
derccho). 

3. El gráfi co mayor indica el ojo con cl músculo que funciona 
excc.~ivamc1l1 c (ojo izquierdo). 

4 . El gráfico menor muestra su mayor restr icción cn la direc­
ción principal de ¡Icción del músculo parético (rcelO laleral 
d('rccho). 

5. El gráfi co m:lyor InUeSIr.l su mayor expansión en la dirección 
pri nciplll de acción del músculo horquilla ( recIo med ial 
i'l.'1uierdo). 

Cambios con el tiempo 

Los cambios con clticl1Ipo de las gráficas también son ex trema­
damente útiles como guía pronóstica. Por ejemplo. en una pará­
Ibis del Tl.'CIO superior derecho la grática de Hess muestr.l menor 
acc ió n del mtÍseu lo afeelado con una acción ex.cesiva de su 
múscu lo horquilla (Obli cuo inferior izquierdo) (Fig. 16.56:.) . 
Dcbido [t la gran di fere ncia ent re las dos gráficas. el di agnóslico 
e~ sellc illo. Si el mú sculo paréti co recupera su función. ambas 
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FIg. 16.56 
Gráfica de Hess de una parálisis del rectO superior derecho 
que muestra cambios con el t iempo (ver texto). 

gráficas vuell'en a scr nomlales. Sin embargo. si la paresia persis­
te las formas de arnhas gráfi cas cambian de la fomla s iguiente: 

• Se produce una ¡;ontractum secundaria del antagon ista ipsila­
te ra l ( redo inferior derecho). qu e se muestra e n la gráficu 
como una ac\:i6n excesiva que da lugllr a una paráli sis secun-

Estrabismo 

daria (i nhibitoria) del antagonista del múscu lo horquilla (obli­
cuo superior izquierdo). que se muestm en la gráfica como 
una menor acción (Fig . l6.56b). Esto puede produci r la 
impres ión incorrecta dc que el oblicuo superior izquierdo e ra 
el primer múscu lo afect:ldo, 

• Con el paso siguiente del tiempo. las dos gráficas van coinci­
diendo cada vez más hastll que pucde ser imposible dele rm i­
narcuál fue el músculo paTético al principio (Pig. 16.56c) . 

Ejemplos clínicos 

Vale la pena analizar los s iguientes ej emplos después de cono­
cer las parálisis de los nervios motores ocu lares en e l Capítulo 
18. 

l . Lu parálisis del t e rcer par muestra lo siguiente (Fi g. 
16.57) : 
• Conlmcci6n de la gr::lficll izq uierda y expansión de la dere­

cha. 
• Exolropía izquierda: obsérvesc quc las zonas de fijaci ón en 

las gráficas i",e riores de ambos ojos es tán desviadas late­
w lrnente. La desviación es mayor e n la gráfic a derecha 
(cuando el ojo izquicrdo está fij ando). 10 que indica que la 
desviación secundaria supera la pri maria. y es típica de un 
estrabismo parético. 

• La gráfica izquierda nHu;StrOl menor acc ión de lodos los 
l111í scul os excepto e l recIo latem l y e l oblicuo superior. 

• La gráfica derecha muestra exceso de acci6n dc todos los 
mú sculos excepto e l recto medial y el oblicuo inferior. los 
..:músculos horqui Jla>l de los músculos rcspetados. 

2. La parálisis del cuarto par muestra lo s iguiente (Fi g. 
16.58): 
• No hay diferencias significativ¡IS en el ¡amano de la grá­

fic: .. 
• l'lipcnropía derecha: obsérvese que la zona de fijaci6n de 

la gráfic a interna dcrech:l está desviada hac ia arriba y la 
izqui erda está desv iada hacia abajo . La gráfica \¡\mbién 
muestra que la hi pcnropí:t aUlllcnta en levoversi6n y desa­
parece en dextrorvcs i6n . 

GRÁFICA DE HESS 
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Fig.16.S7 
Gráfica de Hess de 
una parálisis del 
tercer par izquierdo 
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GRÁFICA OE HESS Nombre N' Fig.16.58 
CAMPO DEL OJO IZQUIERDO 
(filando con el 010 derecho) 

CAMPO OEL OJO DERECHO 
(fijando con el 0'0 jz uierdo) 

Gráfica de Hess 
de una parális is del 
cuarto par derecho 
(ver teXto). +!1 , .. J-

1 L .... .. . • •. ' .'t - .... o ~ , " , 
:p , , , , , 

1- T 
, \ 1:!t J ······•·· ·· ,, [\ l." .. .. .. ·· ... ~ I '\' -.- .. ' 

r;¡jj ~:\~ 1- -\...~ 
DIAGNÓSTICO Verde 9nt9 el 010 Izquierdo 

• La gr(itica derecha muc:.tra menor acción del oblicuo supe­
rior y acción excesiva del oblicuo inferior. 

• La gráficu izqu ierda muestra exccso de acción del recto 
inferior y me nor acción (parálisis inhi biloria) del recto 
superior. 

l . La parálisis del sexto pa r (F ig. 16.59) muestra lo si­
guiente: 
• ContracciÓn de 1:1 gráfi ca derecha y ex pansión de I:t 

izquierda. 
• Esotropía derecha: obsérvese que la zona de fijación de la 

gráfica den.'Cha interna está desviada nasalmente. 
• La gráti ca derecha muestra una menor acción marcada del 

recto lalera l derecho y un ligero exceso de acción del recto 
mcdi,, 1. 

Verde ante el oJo derecho 

• La gráfica iZ<lu ierda muestra exceso de acción del recto 
medí .. l . 

e Esotropía 

La esotropía (estrabismo convergente man ifiesto) puede ser 
com it:lI1 tc o incomitante. En una esotropía comilanle. la vllria· 
bilidad del ángulo de desviación está dentro de 5 6 en las dife­
rentes pos iciones de la mirada horizon ta l. En un a desviac ión 
incomitante el ángulo di tiere en varias posiciones de la mi rada 
como resultado de cstimulac ión nerviosa anormal o restricción. 

GRÁFICA OE HESS Nombre N.' Fig.16.59 
Gráfica de HeS$ 
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CAMPO DEL OJO IZQUIEROO 
(f' d I h ) Ijan o con a oJo darac o 
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Las desviaciones incomitantes se comentan después. y e~t a sec­
ción trata sólo de la esot ropfa com itante . La clasificación se 
muestro en 1:1 T:lbla 16.1. 

Tabla 16.1 Ctasifica ció n de la esotropla 

1. Acomodati'la 
o. Refroctl .... a 

• Completamente acomodativa 
• Parcialmente acomodativa 

b. No refract¡ .... a 
• Con exceso de convergencia 
• Con debilidad de la Komodacióll 

c. Acomodativo mixta 
1. No acomodati'la 

• Infantit esencial 
• Microtropia 
• Básica 
• Exceso de convergencia 
• Espasmo de convergencia 
• Divergencia insuficiente 
• Parális is de divergencia 

• Sensorial 
• Consecutiva 
• De inicio agudo 

• Cicl iu 

Esotropía acomodativa 

La visión de cerc:. im pl ica acomodación y convergencia. La 
acomodación es el proceso l>or el que los ojos enfocan un obje­
to diana cercano. aherando la curvatum del crist:ll ino. De rorma 
simu ltánea. los ojos convergen. con el fi n de fijar bifovenlmente 
el objeto d iana . Tanto la aco modación como la converge nc ia 
están relacionadas cua nti tat ivamente con la prox imi dad del 
objeto dbn: •. y tienen una relación bastante constante entre ~ í 

(relación ACJA). como I>e ha comentado previamente. Las ano­
malías de la relación AC/A son una cau~a iml>o!1anle de ciertos 
tipos de e~()\rop ía . 

Esotropío ocomodativo refractivo 

La esotrapía aeomodativ:l re fracti va. con una relación AC/A 
norm:l l. es una respuesta fi siológica a la hipermetropía excesiva. 
que suele estar entre +4.00 y +7.00 D. El gr::ldo considerable de 
acomodaciÓn necesari a para e nfocar claramente incl uso un 

Fig.16.60 

Estrabismo 

objeto lejano se acompaña de una ca nt idad proporciona l de con­
vergenci a. que está más allá de la ampli tud de la di vergencia 
fusion .. ¡ del paciente. Por lo tanto. no se puede cont rol:.r. y se 
produce un estrabismo convergente manilieslo. La Ill:lgnitud de 
la desviación varía poco (generalmente < 10 ó) ent re lejos y 
cerca. La desviación se presenta hacia los 2.5 años (rango de 
6 mcfOC ~ 11 7 años). 

1. La completamente acomodatlva es e lim inada total­
mente con la correcciÓn del error de refracciÓn hi permétrope 
(Fig. 16.60). 

2. La parcialmente acomodativa. que sólo se corrige par­
cialmente con la correcciÓn de la hil)Crmetropía. 

Esotropía acomodativa no refractiva 

La esotropra acomoda ti va no refractiva se asocia con una rela­
ción ACJA alta en la que un aumento de una unidad en la aco­
mod .. ciÓn se acompaña de un incremento desproporcionada­
mcnte elevado de la convergencia en ausencia de hipermetropía 
importante. Los dos ti pos son: 

1_ Con exceso de convergencia. que se caracteri za por: 
• Alta relación AClA debida a AC mUlIentad .. (la acomoda­

ción es normal. la convergencia es exagerada). 
• Punto eereano de acomodación normal. 
• Ojos rectos en la mirada lejana. pero csotropía en la mira­

da próxima. 
2. Con debilidad de la acomodación (hipoacomodati\':.). 

que ~e caracteriza por: 
• Relación AC/A al ta debida a A disminuida (la :Ieomoda­

ció n es débil y ncce~ i t a un esfuerzo aume ntndo. que se 
acompaña de una respuesta de convergencin fuerte). 

• Punto cercano de acomodación remoto. 
• E~ preciso un esfuerzo exlra de acomodación para 1:1 mira­

da próx ima, lo que da lugar a un exceso de convergencia. 

Esotropío acomodativo mixta 

A veces en un p:.e iente pueden coex istir una hipermetropía y 
una rel:.ci6n ACI A alla. lo quc da lugar :. csotropía de lejos. con 
aumento marcado (> 10 ó)cn la fijnci6n de cere:!. Lll desviaciÓn 
de la mirada lejana suele corregirse con gafas (Fig. !6.6! a y b). 
pero el paciente todavfa tiene esotropía para la mirada de cerca 
(Fig. 16.61 c). a 110 ser que lleve cristales bifoc,.les. 

Esotropla acomodativa completamente rerractiva. (a) Esotropla derecha; (b) ojos rectos para lejos y cerca con corrección con gafas. 
(Cortesia de K. Nischóll ) 
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Fig. 16.61 
E$otrop¡~ ~eomodati ... a mixta. (a) Esotropra derecha; 
(b) ojos rectos para lejos con corrección con gafas; 
(e) esotropía derecha para cerca con corrección con gafas . 
(ÚK'tI!tb * K. N,KhaI.) 

Tratamiento 

l. Hay que corregi r cua lqu ier error de r efra cció n . como se 
ha desc ri to ante:.. En los niño), menores de 6 años dc edad 
debe indicarse la retino),copia para estudio de la re fracc ión 
con cicloplejia completa (con una dcducción sólo para la dis­
tanci a de tmbajo). En el esólropc rcrr¡lc tivo acomodativo 
completo e~ to controla la desviación para la vis ión próxima 
y para la vis ión leja na. Desp ués de los 8 anos de edad la 
refracc ión debe determinarse con retinoscopia si n cic lopléji­
cos y con In prescripción de la máxi ma cant idad de «plus» 
que pueda lolerar el paciente ( la hipermetropía mani fi esta). 

2. Se pueden prescribir b ifocales si hay esotropía acomodadva 
pam la visión próx ima (relación AC/A elevada). Las lentes 
bifocales al ivian la acomodación (y. por lo tanto. la conver­
gencia acomodativa). lo que pcmlite q ue el niño mantenga la 
fijación bifoveallalineamiento ocular de cerca. Se emplea el 
«plus» mínimo necesario para conseguirlo . La forma más 
satisfactoria de las bifocales e:. el tipo ejecut ivo cn el (lile la 
intersección cruzlI lu purte inferior o media de la pupila. 1 .... '1 

potencill del:.egmenlo infcriordebe reducirse gradualmcnlc 
ha~ta el iminan.c en los primeros anos de l •• adolescencill. El 
pronóslico fi nal rcspi..-c to ¡¡ 111 retirada completa de las ga(:¡s 
está rclaciolllldo con el g~ldo de la rcl:lción AOA. de hiper­
metropía y de astigm'ltisll1o asoci •• do. En algunos CllSOS llls 
gaf •• s sólo deben Ilt:varse para el trabajo de cerca. 

3. L'I terap ia miótica se puede emplear a COit O plazo en niños 
con e~otrop ía acomodat iva como resultado de una relac ión 
ACJA alta, que no llevarán gafas. La dosis in icial es yoduro 
de eeot iopato al 0, 125% una vez al día o pilocarpina al 4% 
cuatro veces al día duranle 6 semanas. Si esto es efectivo. la 
intensidad y la frecuencia se pucdcn dismi nuir gradual mente 

hasta una dosis cfcctivil mínima. L.a formación de quistes del 
iris ind ucido!> por el ccotiopitto se puede evitar mediante la 
administrución simu ltánea de gotas de fenilefrina al 2.5% 
dos veces al d ía . La terapia miótica actúa induciendo una 
acomodación «periférica» (es decir. estimulación direclll del 
músculo ciliar más que mediada por el tercer par cranelll). 
Por lo tamo. se requiere un esfuerzo acomodalivo menor por 
parte del paciente para la visión de cerca y, por lo lanto. se 
induce menos conve rge ncia acomodativa. Sin e mbargo. 
puede dar lugar ti visión borro!;;:. de lejos. 

4. El t rat amient o d e la a mbliopía. como ya se ha descrito. 
es muy imponante antes dc plantcar la cirugía. 

S. La cirug ía debe pl¡mtear:.e si las gafas no corrigen comple­
tamente la desviilc ión y después de haber hecho todos los 
intentos pafll tratar la am bliopfa. El principio de la cirugfa es 
el debilitumiento de los rectos mediales. los músculos activos 
en la convergencia ocular. 
• Recesiones de l recIO medial bilaterales se realizan en 

pacie ntes co n igua l visión en ambos ojos. e n quienes la 
desviación pilra la visión próxima es mayor que para la 
visión lejana. 

• Si no existe una diferencia significativa cntre las detemli ­
naciones de lejos y de cerca. y la visión es igual en ambos 
ojos. algunos autores rcalizan recesión del recto medial 
combin.lda con resección del recto lateral. mientras que 
otros prefi eren las recesiones bilatcrales del recIO medial. 

• Recc~ ión -resecc ión en el ojo amblíopc cn pac ientes con 
ambliopí:1 residual. 

Esotropía infantil esencial 

La esotropía infanti l r:sencial es una esotropía ¡d iopática que 
aparece en los 6 primeros meses de vida en un niño que por lo 
demás está sano y no ti ene ningún defecto de refracción impor­
tante ni li mitaciones de los movimienlOs oculares . 

Signos 

• El ángu lo suel e ser bastan te grande (> JO 6.) Y estable (Fig. 
16.62). 

• La fij ación en la mayorfa de los niños es alternante en la posi­
ción pri!ni¡ria y con fij ación cruzada en la mirada lateral. de 
forma que el niño emplea el ojo derecho en la mirada i7.quier­
da (Fig. 16.63b) Y el ojo izquierdo en lil miradil derecha (Fig. 
16 .63a). E~te pat rón de mirada cruzada puede dar la falsa 
impresión de de fi c ienci as de abducción bi lateral. como en 
una IJarálisis bilateral del sexto par. Sin embargo. la abduc­
ción se puede evidenciar habitualmente empleando la manio­
bm de los ojos de muñeca o girando al niño. Si esto no lo con­
sigue. se puede oclui r uno dc los ojos dumnte 1I1gunas horas 
con lo que 1:. capacidad de abducción del Olro ojo se desen­
mascam (Fig. 16.631.'). 

• El nistllgmus. si ex iste. suele ser horizontal (aunque puede ser 
latente o man i fi e~ to- I llte nte) mayor en la abducc ión. 

• El enor de refracción suele ser norma! para la edad del ni no 
(alrededor de +1.50 D). 

• Asimetrfa de l ni swgmus optocinético (NOC). 



Flg.16.62 
Esotropla infantil esencial. 

Fig. 16.61 
Fijación Cl1Juda en la esotropía Infanti l esencial. (Co.-teS4 del 
Witmer Ere In¡ uwte.) 

• r uede exist ir exceso de ncci6n del oblicuo inferior inicia l­
mente o aparecer más t:lrCic. 

• La desviación \'cnical disoci:lda ~e produce en el 80% de los 
casos hacia los 3 años dc ednd (\'er de~pués). 

• Escaso potcncial pllra la VBU. 

Diagnóstico diferencial 

• Paráli~is cOllgénil:l del ~cxto p:lr. que se puede exc luir como 
se ha descrito antes. 

• Esolropía sensorial debida a enfermedad ocu lar orgánica. 

Estrabismo 

• Síndrome de bloqueo del nislagmus en el que la esolropía 
calma un nislagmus horizontal. 

• Síndrome de Duane tipos I y 1.11 . 
• Síndrome de Mobius. 
• Estmbismo fijo. 

Tratamiento inicial 

Idealmente. los ojos deben alinearse quiTÚrgicamcnte hacia los 
12 meses y como muy tarde a los 2 afias de edad. pcro sólo des· 
pués de haber corregido la ambl iopía o los errores de refracción 
imponantes. El procedimiento inic ial es la recesión de los rec­
tos medi ales. En al gunos njHos con ángulos muy grandes pue­
den necesitarse recesiones de 6.5 mm o más. Cualquier exceso 
de acción a~ociado de los obl icuos inferiores debe tra tarse tam­
bién . Un objetivo aceptable es el ali neamiento de los ojos den­
tro de una esolfopíu de 10 6 , junto con fusión periférica (com. 
bate la d ip lopía) y supresión central (co mbate la confusió n) 
(Fig . 16.(4) . Este estrabismo residual de ángulo peq ueno suele 
ser estable. inclu so si no se consigue la fu sión de ambas fóveas. 

Fil. 16.64 
(a) Esovopla Infantil esencial: (b ) después de ta drugía 
apropiada. 

Tratamiento posterior 

l. La infracorrección puede requeri r una nueva recesión de 
los rectos mcd ialc~ o In resecci6n de uno o ambos rectos late­
mIes. 

2. El exceso de acción de los oblicuos inferiores puede 
aparecer más turde. habitual mente a los 2 anos de edad (Fig. 
16.65). Se debe avis:lr a los padres de que puede ser necesa­
ria la ci rugía de nuevo a pesar de que haya un buen resu ltado 
inicial. El exceso de ' lcciÓn es uni lateral al principio. pero 
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Fig.16.65 
Sobreacci6n oblicua Infer ior izquierda. 

con frecuencia se vuelve bilateral en 6 meses. Los procedi~ 

mientos de debili tamiento del oblicuo inferior son miotomía. 
miectomía y n..-ces iÓn (I'ef después). 

J . L¡l desviación vertical disociada (OVO) puede apllrecer 
varios años después de la cirugía inicial. especia lmcntc en 
niños con nistagmus. Se caracteri za por lo siguiente: 
• Desviació n hacia arriba con exociclodesviac ión del ojo 

cubieno o durante los perfodos de falta de a tenciÓn visull l 
(Fig. 16.66). 

Fil' 16.66 
Desviación vertical disociada (I't'r texto). 

• Cuando se ret ira la cobertura. el oj u afectado se mueve 
hacia abajo ~ in una dC8viación hacia abajo correspondien­
te en el otro ojo. Por lo tanto. la OVO no obedece la ley de 
Hering. Aunque suele scr bilateral. pucde ser lIs imétrica. El 
tratami cnl{) qu irúrgico está ind icado cuando el cuadro es 
inaceptable cosméticamcnte. La recesión del recto superior 
con o si n e l proced imi ento del hil o (va después) y/o la 

transposición anterior del oblicuo inferior son o¡x:raciones 
populares para la OVD, aunque la correcciÓn total es prác­
ticame nte imposible. 

4 , La ambliopía se dc!!oarrolla posteriomlente en alrededor del 
50% de los casos. 

S, Debe sospccharse un elemento acomodativo si los ojos 
est:"!.n inici:\lmcnte rectos. o c:ls i rectos. después de la cirugía 
y empie1.3n :1 converger de nuevo. Por lo tanto. es importan­
te realizar refmcciones repetidas en todos los niños y com,:· 
gi r cunlquier nuevo e lememo acomodativo según los resul­
t:ldos. 

Microtropía 

La rn icrotropra (srndrome de monolijación) puede ser pri maria 
o verse después de J:¡ c irugía de una gran desviación. 

Signos 

1, Anisome tropia en casi todos los casos. habitualmentc con 
hipermetropía o astigmatismo hipernlétropc. 

2. Ángulo muy pequeño. que mide 8 11 o menos. que puede 
ser detectable o no en la prueba de oclusión (Fig. 16.67) . 

Fig.16.67 
Microt ropla derecha. 

3. Escotoma central de supresión en el ojo desviado que 
evita la confusión y se puede detectar por lo siguiente: 
a. Gafn.~ estr;mlns de Bngolilli . en las que se ve una cru z 

pero hay un V¡lcío en la línea oblicua percibida por el ojo 
microtTÓpico (con escotoma). en el punto de intersección 
(I'er Fig. l6.32d). 

b. Prueba de base ex /erllo COII 4 l1 
• Cuando se co loca un prisma de base externa con 4 11 

delante de un ojo nornJaI. el brusco dcsplazmniento de la 
imagen desde la fóvea a un punto temporal pamfoveal en 
la retina provoca un movimiento de nueva fijación . 

• No M: ve ningún movi miento en un ojo microtrópico. ya 
que 13 imagen !!oe desplaza dentro de l escotoma de 
supres ión central. 

• De acuerdo con la ley de l-Ic ring. el otro ojo se mueve 
hacia fu era cuando el ojo situado bajo e l pri sma vuelve 
II fi jar y de forma subsiguiente reali za un movi miento 



de fusión lento en la di rección opuesta para corregir el 
desplazamiento de su imagen. 

• Si un escOlOma celll ra! ha afectado a la función foveal. 
el segundo movimiento de fusión no tiene lugar. 

4. Otros signos son eRA. ampli tudes de fusión periféricas 
nomlales o casi normales y estereopsis reducida. 

Tratamiento 

Consiste en corrección con gafas de la anisomctropía y oclusión 
para lu ambl iopía. pero c:lsi nunca es efi caz pnra rcSlnumr la 
fijuci6n bi fovelLJ. 

Otras esotropías no acom odativas 

Básica 

l. Signos 
• Error de refmcci6n no significlll ivo. 
• La desv iación es igual para la visi6n próx ima y para la 

visión lejana . 
2. El tratamie nto es quirúrgico. 

Exceso de convergencia 

l. Signos 
• Error de refmcción no sign ifi cativo. 
• Ortoforia o pequeña c"úforia de lejos. 
• Esotropía de cerea pero relución AClA normal o baja. 
• Punto cereano de :tcomodación nomla!. 

2. El tra t a mi e nto inclu ye reces iones bi laterales del reCIO 
medial. 

Espasmo oculomotor cíclico 

Es un fe nómeno intermitente que suele ser histérico pe ro que en 
ocusiones puede tener una causa orgánica corno un truurnuli srno 
o un lU mor de fosa posterior. 
l. Los signos durante un atnque son: 

• Esotropía debida a convergencia mantcnida. 
• Seudomiopía debida a espllsmo dc acomodación . 
• Miosis bilmeraJ. 

2. El tra t a mie nto se re:tlizll con cic1opléjicos y bifoc ales. 

Insuficiencia de divergencia 

Afecta típicamente a ndultos jóvenes sanos. 

l . Signos 
• Esotropr:1 intenn itcnte o constante de lejos. 
• Dc~viación mfnimu o nula dc cerca. 
• Alxlueción eompletil bilateral. 
• Lm.nmpl i tude~ de divergencia fu ~ional pueden estar redu­

cidas. 
• Auscncin de anoma1íu~ nCllrológicas. 

2. El tratamiento es con pris nllls hasta la rcsolución espontá­
nea o resecciones del recto 1¡¡lCm l bilateral en los casos per­
sistentes. 

Estrabismo 

Parálisis de divergencia 

Puede presentarse a cualquier edad y puede ser difíc il de dife­
renciar de la parálisis unilateral o bilateral del sexto par. pero 
este cuadro suele ser comitante. Se caracteriza por: 

• La esotropía no cambia o puede d isminuir con la laterover· 
siÓn. ni contrario que en lu p.ará lis is del sexto par. 

• Lns umpli tudes de divergencia fusional están gravementedis. 
minuidas O ausentes. 

• Ex iste en fermedad Ileurológica subyacente como trllumll tis­
mo craneal. lesiones intmcraneales que ocupun espac io y 
accidentes vnsculares cerebrules. 

Esotropía sensorial 

Está cau~ada por umt reducción unilateral de la agudeza visuu l 
que interiiere o impide la fu sión. como una catarata. atronu óptica 
o hipoplasia. rct i n(x:o roi d iti ~ por To),'oplasma o retinoblastoma. 

NR: Por lo tanto, el examen del fondo de ojo con mid r ia­
sis es esencial en todos los niños con estrabismo. 

Esotropía consecutiva 

Sigue a la sobrecorrccción quirúrgica de una exodesviución. Si 
la desv iac ión no cs muy grande. la d rugía debe posponerse 
durante v:lrios meses 11 CUUS1l de la mejoría espontánea que 
puede tener lugar en alguno~ casos. 

Esotropla de inicio agudo 

Sucle deberse a una descompcns:lci6n brusca de la esoforia o la 
rnicrotropía. El paciente se qu eja de diplopía y cs importu nte 
excluir la parál isis del sexto par o la parál isis de la divergencia. 

Esotropía cíclica 

Es un cuadro muy raro enracteriwdo por esolropía manifies­
ta a lternante que dum 24 hora~ segu ida de o rt ofor1u d urante 
24 horas. E-nos ciclos pueden durar mcses o anos. y el paciente 
puede desarrollar a veces una esolropía constante que requiere 
cirugía. 

e Exotropía 

La exolropía (estmbislllO divcrgente maniliesto) puede ser cons· 
tante o intermitente (TnblnI 6.2). 

Exotropía constante -----
Exotropla congénita 

l . La prese ntació n tiene lug:\r en el nac imiento. al contrario 
que la esotl'opía il1 f:ll1111. 
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Tabla 16.2 Clasificación de la exotropia 

t . Constante 
• Congénita 
• Sel"lsorial 
• Consecutiva 

2. Intermitente 

• Básica 
• Debilidad de toovergencia 
• Exceso de divergeocia 

2. S ignos 
• Rcfr.teciÓn normaL 
• Ángulo grande y constante. 
• Puede existir OVD. 

l. LaS a no m a lías neurológicas exi~tcn con frecuencia. al 
contrario que en la erotropía infanti l. 

4. El tratamie n to es princip<!lmente quirúrgico y consiste en 
reces iones del reciO 1:!tcml bilateral. generalmente combina­
das con resecc ión de uno o ambos recIOs med iales. depen­
d iendo del ángul o. 

Otros t ipos 

l. Ex olro pía sensor ial. que es e l resultado de la afectaci ón 
visua l monocular o bi nocu lar por lesiones adquiridas. como 
catarma u otras opar:idades de los medios. en ni ños con eda­
des superiores a los 5 años o en adultos (Fig. 16.68). El lmla· 
miento consiste en corrección de la defi ciencia visual. si es 
posible. seguida de cilUgía. si es necesario. 

2. Exolropía consecu tiva. que generalmentc sigue a la correl: ' 
ci6n quirúrgil:a de una esodesviación. 

Fil. 16.68 
Exotropia sensorial Izquierda debida a catarata densa. 

Exotropía inter m ite nte 

l . La presenta ció n es más frecuente al rededor de los 2 años 
de edad con exororia. que se conviene en exotropía en condi· 
ciones de falta de atención visual. luz. brillante (dando lugar a 
cierre reflejo del ojo afeclado). fatiga o mllla salud. Con el 
paso del tiempo la desvia<.:iÓn tiende a ser menos controlada. 

2. T ipos clínicos 
a. Erotropía básica. en la q ue el ángulo de desv iación es 

igual para la fij ación lejana y para la fijac ión próx.ima 
(Fig. 16.69). 

Fil. 16.69 
Exotropia básica. Desviación igual para lejos (a) y cerca (b). 
(Conesll de l Wi lmer Eye Institute .) 

b. Debilidad de la cOIiI'ergencia . q ue tiende a ocurrir en 
ni llos mayores y adultos . El ángulo de desviación es 
mayor para 1.1 fijación próxi ma (Fig. 16.70). Puede lISO­
ciarse con miopía adquirida. 

Fil. 16.70 
Exotropía de convergencia ~r debilidad. De$VÍación mayor de 
cerca (b ) que de lejos (a). (Coree$ll delWilmer Ere IMoruec.) 

c. Exceso de divergencia . en el que el ángu lo de desviación 
es mayor para la visión lej ana (Fig. 16.71). E~le tipo de 
exotropía puede ser real o simulado. 
• En e l tipo re:!l el ángulo de cerca es consistentemenle 

menor que el de lejos . 
• El t ipo simu lado se asoc ia con una relación ACtA ele­

vada. Las desviaciones de cerclI y de lejos ~on similares 
cUllndo se vuel ve ti medir el ángulo de cerca con el 
paciente mi rando ti través de tina lente +3.00 D o des· 
pués de un período de oclusión uniocular. 



Fig.16.71 
Exotropla con exceso de divergencia. Desviación mayor de 
lejos (a) que de cerca (b). (Cortesfa delWilmer Eye Insutute,) 

Tratamiento 

l. La corrección con gafas en los pacientes miopes puede. 
en algunos ca'>Os. controlar la desviación estimulando la aco-
1l1ooación y. con ella. la convergencia. 

2. El tratamiento ortóptico consiste en una terapia de oclu­
sión, conciencia de la diplopra y mejoría de la convergencia 
fu sional. y puede l>C r út il en algunos casos seleccionados. 

3. 1....'\ cirugía es neccsariu en la ffillyoríll de los pllcientes hllcia 
los 5 años de edad. Algunos autores recomiendan recesiones 
de limbos rectos laterales, mientras que otros recomiendan 
cirugía bilaternl sólo par:! aquellos pac ientes con exceso de 
di,·ergencia. y pre fi eren una opcr:tción de recesión -resección 
en la que lus dClCnnimtciones cerca-lejos son las mismas . 

• Síndromes especiales 

Síndrome de Duane 

El da(O dalle de l ~ índro tll c de Duane es la retracción del glooo 
ocular al intentar la aducción causada I>or la contracción con­
junta de los rectos medial y lateral . El trastorno suele ser bilate­
rJI. aUI1(lue con frecuencia 111 afectación de un ojo puede ser tan 
sutil que pase desal>crcibida. Generaltnentc la afectación mayor 
corresponde al ojo i7.quierdo . Algunos niños con síndrome de 
Duane tienen defectos congénitos asociados: el más frecuente es 
la sordera de percepción. que se acompaña de trastornos dcl len­
guaje. 

Clasificación (Huber) 

1_ El tipo 1. el más frecuetlle_ se C:tracteriza I>or: 
• Abducción Jimitndn o :lU~nte . 

• Aducción normal o ligcnunentc lim itada. 
• En la pos ición primaria. ojos rectos o ligeramente esotró­

picos. 

Estrabismo 

2. El tipo 11. el menos frecuente. se caracteriza por: 
• Aducción limitada. 
• Abducción nonnal o ligeramente limitada. 
• En la posición primaria, ojos recIOS o ligerame.me exotTÓ­

picos. 
3_ El tipo 111 se caracteriza por: 

• Aducción y abducción limitadas. 
• En la posición pri maria. ojos rectos o ¡igerameme esotró­

picos. 

Otros signos 

Otros signos que pueden ocurrir en cada uno de los tres subgm­
[>Os son los siguientes: 

• Al int ent ar la ad ucció n hay re tracción del globo ocular y 
estrechamiento de la hendidura palpebral. producido por la 
contracción eonj untu de los rectos mediul y latera l del ojo 
afectado (Pig. 16.72.'1). El grado de retracción del globo ocu­
lar puede variar desde muy itll[>Onante hasta casi impercepti­
ble. Al inte11lar la abducción. la hendidura palpebral se abre y 
el globo recupera su posición normal (Fig. 16.72b). 

Fig.16_71 
Sfndrome de retracción de Duane izquierdo (ver texto). 
(Cortesf~ delWi lmer Eye InstltutOl!.) 

• Para (.·ompcn .. ar la limitación del dcsplaznmiento ocular es fre­
cuente el toníco li ~ m mpcnsalorio en lu dirección del déficit. 

• En al gunos pacientes se observa un ascenso o un descenso 
rápidos en la aducción. Se ha sugerido que existe un fenóme­
no de ",brida» o «correa». prod ucido por un músculo recto 
lateml tenso (Itle se desliza por enci ma o por debajo del globo 
ocu lar y produce un movimiemo vert ical an6malodel ojo. Sin 
embargo. estudios recientes con RNM han demostrado que 
esto no ocurre siempre. 

Tratamiento 

En la !11nyorfa de los ClISOS los ojos están rectos en la posición 
prinlllria y no huy ambliop{a. L:l ci rug(u está indicada si los ojos 
no están recIos en lu posic ión primaria y el paciente debe adop­
lar una postUr:l anó mala de la cabeza para conseguir la fusión . 
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La cirugía también puede ser necesaria para casos estéticamen­
te in:.cepwblcs. como subidas y bajadas rápidas y re tracción 
grave del globo ocu lur. La ambliopía. cuando existe. suele ser el 
resultado dc anisometropía y no de estrabismo. 

NB: El músculo recto lateral del lado afectado no debe 
resecarse. ya que esto aumenta la retracción. 

Síndrome de Brown 

El sfndrome de Brown suele ser congénilO. pero en ocasiones 
puede ser adquirido. 

Clasificación 

l . Co ngé nito 
• Idiopático. 
• Sfndrome del elic congénito donde hay movimiento afec ­

tado del tendón del oblicuo superior a través de la tr6clea. 
2. Adqu irido 

• Lesión i3trogénica de la tr6clea o deltend6n del oblicuo 
superior. 

• Innamación del tendón que puede est:.r causada por art ri­
tis reumatoide. pansinusitis yesclerit is. 

Signos clínicos 

Un síndrome de llrown derecho ticne las sigu ientes caracterfsti­
ca!>: 

l. Signos m ayores 
• Habitualme nte ojos rec to ~ en la po~ i ción primaria (Fig. 

l6.73u). 
• Elevación dereclw li mitada en aducción y a veces también 

en la línen medin (Fi g. 16.73b). 
• Hab itualme nte e levación derecha normn l en abd ucció n 

(Fig. 16.73c) . 
• No hay exce~(J de acció n del ob licuo superior o es muy 

limitado. 
• Prueba de ducción forzada positiva al elevar el globo ocu­

lar en aducción. 
2. Signos variables 

• Descenso rápido en aducción. 
• l'lipotropía en la posición primaria. 
• Posición anómala de la cabcza con incl inación ipsilatcml y 

levantamiento del mentón. 

Diagnóstico diferencial 

l. Pa rá lisis d e l o blicuo inferio r , que tiene más desviación 
vertical en la posición primaria, sobreacción obl icua su pe­
rior, patrón .. A" y prueba de ducción forLada negativa. 

2. Deficie ncia d e e leva ció n monocular, que se cnractcrizu 
por imposi bi lidnd p:lf:\ e levar un ojo en cualqu ier posición 
(Fig. 16.74). 

FIg.16.73 
Slndrome de Brown derecho. (Cortesía detWilmcr E)'" Institute.) 

Tratamiento 

l . Los Cll~OS con gé nitos no suelen precisar tratamiento. Las 
indi caciones de lu cirugía incluyen la presencia de una hipo­
tropfa en l:t po~ieión primaria y/o una postura anormal de la 
cabeza. El procedimiento que se recomienda para los casos 
congéni lo~ es el debilitamiento del oblicuo superior. 

2. Los caso" adqu iridos pueden beneficiarse de los coTlicoi ­
des. ora lc!> o median te inyección cen:::a de la tr6clca. junto 
con cl tratamiento de la " tus:. ~uby:.ccnte . 

Síndrome de Móbíus 

El "índrome de Mobius es un trastorno esporádico. congéni to y 
muy rnro. 

l . S ignos ocula r es 
• Pnrálisis de In mirada horizontal en el 50% de lus casos. 

pero lu mirndn vertical suele estar int<lcta . 
• Parálisi" bi l:lteral del sexto par (Fig. 16.75a). 



Fig.16.7<4 
Deficiencia de monoelevaci6n derecha que muestra una 
elevacl6n defectuosa en todas las posiciones 

• En la posición primaria en el 50% de los casos hay esotro­
pía: en el resto de casos es recta. 

• Se puede ver una ~udocsotropía en ninos que aprenden a 
cn l7.ar la fijación debido a que la aducción y la convergen­
cia están intactas. 

2. Signos sisté micos 
• Parálisis facial bililteral. generalmenle asimétricae incom­

plela. lo c¡ue da lugar :1 una expresió n faci al co mo una 
máscarn y problemas del cierre palpebral (Fig. 16.75b). 

• Paresia de los pares craneales noveno y d uodéci mo. La 
últ ima produce alrofi a de la lengua (Fig. 16.75c). 

• Retraso mcnlall igcro. 
• Anomalías de las piernas. 

Síndromes de fibrosis 

l. El estrabismo fijo C~ un cuadro muy raro en el que ambos 
ojos están fijos por un cs tir:l mien to fi broso de los recIOS 

Estrabismo 

Fig. 16.75 
Slndrome de Mobius. (al Abducci6n izquie rda defectuosa 
debida a una parális is del sexto par: (b ) par:il isis facial: 
(e) lengua atr6fica. (Cortesla de K. Nischa.I.) 

mediales (es l rabi ~mo fijo convergente) o de los recIOs lalera­
les (cslmbismo fi jo divergente). 

2. El síndrome d e fibrosis congénita de los músculos 
extraoculares es un tras torno raro. no progresivo y autosó­
mico domilllll1 tc caracterizado por hipoplasia y fi brosis de 
los músculos extmoculares. Se c'lracleriza por ptosis congé­
nita bihlleral y oftalmoplcjfa ex. terna restric liva. En la posi­
ción " primaria» cada ojo está fijo por debajo de la horizontal. 
aprox imadamente lO". El ojo hil)()trópico puede ser exolTÓ­
pico secundari:lmcnte (Fig. 16.76). esotrópico o normal. El 
grado de movimiento hori zontal residual varía desde com­
pleto hasta totalmente restringido. Sin embargo. los movi­
mientos vert icales siempre están gravemente limitados con 
incapacidlld para elevar los ojos por enc ima del plano hori­
zontal. 
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Exotropla en e l slndrome de flbrosis congénita de los músculos 
extraoculares. (Corte5la delWilmer Eye Institute.) 

• Patrones alfabéticos 

Las desviaciones hori7..0ntales pueden variar cuando se miden en 
la posic ión primaria. en la mirada hacia arriba y en la mirada hacia 
abajo. independientemente de si es comitante o incomilanle. 

Patrón en «V» 

El patrÓn en .. V .. es importante cuando la diferencia e ntre la 
mirada hacia arriba y la mirada hacia abajo es > 15 6.. 

Causas 

• Síndrome de Brown. 
• Exceso de :lcciÓn del ob licuo inferior asociado con pará lisis 

del cuarto p'lC. 
• Menor acción del oblicuo superior con el subsiguiente exceso 

de acción del oblicuo inferi or que se ve en la esotropía in fan­
t il así C0ll10 Otras esotropías de la infan cia. Los ojos suelen 
est3r rectos en la mirada hacia arriba, con una esodesviación 
nUlrcad3 en la mirada h:lc ia abajo. 

• Menor acción del recto superior. 
• Exceso de acción del recto lateral. 
• Anomalí3S c raneof:lc i:l les q ue se asocian con ó rbi tas poco 

pro fundas y hend iduras palpebrales obl icuas hacia abajo. A 
menudo hay una cXOlropí:l importante en la mirada hacia arri ­
ba y los ojos e~lán clls i rectos en la mirada hacia abajo. 

Tratamiento 

Sin disfunción del músculo oblicuo (Fig. 16.77): 

L La esotropía de patró n en «V» (Fig. 16.78) se tra ta 
mediante recesiones del recio medial bi late ral y transpos i­
ción hacia debajo de los tendones. 

2. La exot rapía de patrón en «V» (Fig. 16.79) se tra ta 
mediante recesiones del recto lateral bilateral y transposición 
hac ia arriba. 

I 11 I 

o 
f l¡ . 16.77 
Tratamiento del patrón en «V» mediante transposición hacia 
abalo de los rectos medios o transposición hacia arriba de los 
rectos laterales (ver texto). 

fl¡. 16.78 
Esotropla con patrón en {(V)). (CorteSra delWilmer Eye rostltute .) 

Patrón en «A» 

El p:lIrón en «A .. es s ignificat ivo s i la diferencia entre la mirada 
hacia arriba y la mimda hacia abajo es > 10 6.. 

Causas 
• Exceso de aeción del oblicuo superior primaria que suele aso· 

c iarse con exodesviación en la posic ión primaria de la mirada. 
• Menor acciónlparálisis del oblicuo inferior con e l subs iguien­

te exceso de acc iÓn del oblicuo superior. 
• Menor acción del reCio latcml. 
• Menor acción del recto inferior. 

Tratamiento 
Sin disfun ción del músculo oblicuo (Fig. 16.80): 



FIJ. 16.79 
Exotropla con patrón en <N», (Cortesla d~I Wilmer Eye In.titute .) 

I " 
, , I 
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Fig.1 6.80 
Tn.umiento del patrón en «A» mediante transposición hacia 
arriba de los rectos medios o transposición hacia abajo de los 
rectos laterales (ver texto). 

1. La esotro pía de patrón en «A» (Fig. 16.81) se trata 
mediante recesiones del recto med ial bi lateral y transposi­
ción hacia arriba. 

2. La exotropía de patrón e n «A" (Fig. 16 .82) se trata 
mediante recesiones del recto lateral bi.lateral y trdnsposición 
hacia abajo. 

• Principios de cirugía 

Los objet ivos de la c irugía dI! los músculos extraoculares son 
corregir el ali neami enlo incorrecto de los ojos y. si es posible. 

Estrabismo 

Fig.1 6.B1 
Esotropla con patrón en «A». (Co,usla del WHmer E)"! InstiM e.) 

Exotropra con patrón en «A» . (Cortesla delWilmer Eye Institute .) 

también rest:turnr ItI VBU. Sin embargo, la primera etapa en el 
tratamiento del estrabismo infami ] implica la corrección de cual­
quier error de refracci6n signific:ltivo y/o ambliopía. Cuando se 
consigue la máxima potencia visual en ambos ojos. cualqu ier 
desviación residual puede tratarse quirúrgicamente. Los !res 
tipos pri ncipales de procedimientos son: (a) de debi/itamielllo. 
que disminuyen la tracción de un músculo. (b) de refuerzo. que 
aumentan la tracción de un músculo. y (e) procedimientos que 
cambiallltl difT!cció" de la acciól/ de Wlllllísculo. 

Procedimientos de debilitamiento 

Los procedimientos de dcbilitamienlo de la acción de un músculo 
son: (a) ¡-easió". (b) mieclOmía y (e) suturo (le jijaciólI/XJslerior . 

Recesión 

La recesi6n debil ita un músculo 31 desplazar su inserci6n hacia 
su orige n. Se puede realizar en cUldq uiera de los múscu los 
extruocu lares excepto el obl icuo superior. 
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l. Re cesió n d e l músculo rect o 
a. El músculo se expone y se pasan dos suturas absorbibles a 

través de los cu •• nos externos del tendón. 
b. El tendón se desinscna de la esclerótica. y la cantidad de 

recesión se mide y se marca sobre la esclerótica con cali · 
bradores. 

c. El fragmento se vuelve a suturar a la esclerótica por detrás 
de su inserción original (Fig. 16.83). 

Fig. 1&.8l 
Recesióo del musculo recto horizonta l. 

2. Re cesión del oblicuo inferior 
a. El vientre del músculo se expone a través de una incisión 

en el fondo de saco inferotemporal. 
b. Se pasa una o dos suturas absorbibles a trdVés del múscu­

lo cerca de su inserción. 
c. El músculo se desi nserta y el muñón se resutura a la escle­

rótica. 2 mm posterior y temporal al extremo temporal de 
la inserción del recto inferior (Fig . 16.84). 

. 16.84 
Recesión del oblicuo inferior. 

Miectomía 

La mi cctomín implica separar el músc ul o de su inserción s in 
volverlo a suturar. Se emple:! con mayor frecuencia para debili· 

tar un músculo oblicuo inferior que actúa en exceso. Muy oca· 
s ionalmente el procedimiento se realiza en un músculo rectO 
gravemente contraído. 

Sutura de fijación posterior 

El pri ncipio de la sutura de fij ación posterior (procedimiento del 
hi lo o Fadel/operlltiol/) es disminuir la tracción del músculo en 
su campo de acción si n afectar a la posición primaria. Se puede 
usar pam tratar la OVO, aunque también puede emplearse para 
debilitar un músculo recto horizontal. Cuando se trata la OVO el 
músculo recIO superior suele ser secc ionado primero y después 
nnclado en la esclerótica con una sutura no absorbible alrededor 
de 12 mm por detrás de su inserci6n. 

Procedimientos de refuerzo 

l. La resección acorta la longit ud de un músculo para aumen­
tar su tracción efectiva. Está disponible s610 para un múscu· 
lo recto y supone las siguientes etapas: 
a. Se expone el músculo y se insertan dos suturas absorbi­

bles en el músculo en un punto predeternlinado por detrás 
de su inserción . 

b. El músculo anterior a las suturas se secciona y el fra g­
mento se vuelve a unir a la inserción origi nal (Fig. 16.85). 

Fig. 16.85 
Resecci6n de! músculo recto horizontal. 

2. El ple gamiento de un músculo o su tendón se suele reser­
var para aumentar la acción del músculo obl.icuo superior en 
la pará l is i ~ congénita del cuarto par. 

3. El ava nce del músculo más cerca dcllimbo puede emplear· 
se para aumentar la acción de un músculo recto previamente 
seccionado. 

Tratamiento del estrabismo parético 

Parálisis del recto laterol 

La intervención quirúrgica para una parál isis del sex to par debe 
plantearse s6 10 cuando es evidente que no se producirá la mejo-



ría espontánea. Esto suele ocurrir después de 6 meses. Los dos 
procedi mientos principales dirigidos a mejomr la alxlucción son 
los siguientes: 

l. Procedimiento de Hummelsneim 
ll . Se secciona el recto medial. 
b. Se desinsenan las mitades laterales de los rectos superior 

e inferior y se vuelven a unir 3 los bordes superior e infe­
rior del músculo recto lateral parético (Fig . 16.86a). 

NB: Este procedimiento supone el desprendimiento de 
los tres músculos rectos el globo ocular, por lo que existe el 
riesgo de isquemia postoperatoria del segmento anterior. 
Para evitar esta complicación, la resección del músculo 
recto medio debe sustituirse por la quimlodenervad6n con 
toxina botulinica (ver después). 

2. El procedimiento de Jensen también sc emplea para mejo­
rar la abducción y se combina con la recesión del músculo 
recto medial o la inyección de toxina botulínica en el músculo. 
a. Los rectos superior. laleral e infe rior se dividen longitudi­

nnlmcnte. 
b. Con una sutura no absorbible. la mitad lateral del rec iO 

superior se liga con la mitad superior del recto lateral. y la 
mitad inferior del recto lateral se liga con la mitad lnteral 
del recto inferior (Fig . 16.86b). 

Fil. 16.86 
Tntamiento de la parálisis del músculo recto lateral. (a) 
Procedimiento de Hummelsheim; (b) procedimiento de Jensen. 

Parálisis del oblicuo superior 

La intervención quin1rgica dcbcrín plnlltearse en casos de postu­
ra anormal de la cabeza y diplopía que no responde a los pri s­
mas. Los principios generales son los si guientcs: 

l . Los C:lSOS congenitos con una gran hipenropía en la posi. 
ción pri maria se tratan mediante un procedimiento de plega· 
miento del oblicuo superior. 

2. Adquiridas 
a. Las hipcrtropías adquiridas peq/le/ja~· pueden tral3rse 

mediante debilitamiento dd oblicuo inferior ipsilateral. 

Estrabismo 

b. Las hi¡x::nropías adquiridas moderadas o grandes pueden 
tral:lrsc mediante debili tamiento del oblicuo inferior ipsi­
lateral combinado con debilitamiento del recto superior 
ipsilateral y/o debilitam iento del recto inferior contralate­
mI. Hay que tene r en cuent a que e l debi li tam iento del 
oblicuo inferior y el recto superior del mismo ojo puede 
dar lugar a una elevación defectuosa. 

c. Los casos de erciclotropía pura . sin hipenropíll. se tratnn 
mediante el procedimiento de Harada-Ito, que supone la 
división y la transposición anterolateral de In mitad lateral 
del tend6n oblicuo superior (Fig. 16.87). 

Fil. 16.87 
Procedimiento de Harada-Ito para la parálisis oblicua superior. 

Suturas ajustables 

Indicaciones 

En algunos casos los resultados de la cirugía del estrabismo pue­
den mejor:lrse mediante e l uso de técnicas de sutura njustables. 
Éstas están especialmente indicadns cuando es esencial un resul· 
tado preciso y cuando los resuhndos con procedimi entos más 
convencionales son probablemente impredecibles: por ejemplo. 
desvi nciollcs vcnic lI les ndquiridas asociadas con miopatfa tiroi· 
dea o después de una fractura por hundimiento del suelo de la 
órbita. Olms indicaciones relat ivas para el uso de suturas ajusta­
bles son pnrálisis del seXIO par. exotropía de l adulto. y rci nter­
vend ones en las que la cicat rización de los tej idos circundantes 
puede hacer que el resultado fi nal sea impredecible. La pri ncipal 
contraindicación es un paciente que es demasiado joven o que no 
quiere cooperar durante el ajuste postoperatorio de la sutura. 

Etapas iniciales 
l. Se expone el músculo, se insertan las suturas y se desinserta el 

tendón de la esclerótica (como en la recesión del músculo reciO). 
2. Los dos extremos de la sutura se pasan. muy juntos. a través 

del frngmento de la inscrción. 
3. Se hace un nudo fuene alrededor de 1:1 sutura muscular ante­

rior hasl:l su emeTgencia del fragmento (Fig. 16.88a). 
4. Un extre mo de la sutura se secciona cono. y los dos ex tremos 

se ligan juntos para fonnar un asa (Fig. 16.88b). 
5. La conjuntiva se deja abierta. 
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Ajuste postoperatorio 

l . Se valora la extensión del al ineamiento. 
2. Si el alincamicnto ocular es sat isfactorio la sutura del múscu­

lo se liga y su extremo largo se secciona cono. 
3. Si sc precisa más resección. el nudo se tracc-iona anterior­

mente junto con la sutura muscular. proporcionando de esta 
forma libertad adicional para el músculo seccionado y per­
mitiendo que se mueva posteriormente (Fig. 16.88c). 

4. Si se precisa menos resección, se traeciona la sutura muscu­
lar anteriormente y el nudo se tracciona contra el fragmento 
del músculo (Fig . 16.88d). 

5. Se cierra la conjuntiva. 
Una técnica s imi lar se emp lea para la resecc iÓn del mú sculo 
recto. 

Quimiode nervación con toxina bot ul ínica 

La paráli s is temporal de un músculo extraocular se puede 
emplear junto con los procedimientos de transposición como ya 
se ha descrito o de forma ais lada. Las pri ncipales indicaciones 
para plantcar la (Iuimiodenervación son las s iguiemes: 

• Para dctcrminar la función de l rec to lateral después de una 
parálisis del sexto par en la que la contractura del recto medial 
evita la abducción. Se inyecta una mínima dosis de toxina 
botuHnica B en el vientre del músculo antagonista quc actúa 
en exceso (recto medial) bajo control clcclromiográfico (Fig. 
16.89a). La parálisis tcmporal del músculo hace que se relaje. 
de forma que las fuerzas horizontales sobre el globo ocu lar 

están más cquilibmdas. lo que permite la valomción de la fun­
ción del recto later"d.! (Fig. 16.8% ). 

• Para determinar el riesgo de presentar diplopía postoperatoria 
y valomr e l potencial de VBU. Por ejemplo. en un adulto con 
un estrabismo divergente izquierdo y buena visión en ambos 
ojos. se puede inyectar en el músculo recto lateral izquierdo 
de forma que los ojos se rectifican o convergen. 

• No obstante. colocar un prisma corrector delante del ojo desvia­
do proporciona un método más sencillo y qUi7.á más exacto para 
determinar el riesgo de di plopía postopcratoria. Si nada de lo 
anterior indica la probabi lidad de diplopía. hay que avisar al 
paciente de esta posibilidad antes de la intervenciÓn. Sin embar­
go. esta diplopfa se resuelve espontáneamente casi siempre. 

• b 

FiJ, 16.89 
Principios de la qulmiodenervadón COl1 toxina botulínica en la 
par;i lis is del sextO par izquierdo (ver texto). 

FiJ.16.88 
Suturas ajustables (ver texto). 



Órbita 

• INTRODUCCiÓN 568 
Anatomía aplicada 568 
Signos clínicos de enfermedad orbitaria 568 
Exploraciones especiales 572 

• OFTALMOPATíA TIROIDEA 573 
Introducción 573 
Afectación de partes blandas 574 
Retracción palpebraJ 574 
Proptosis 576 
Neuropatía óptica 577 
Miopada restrict iva 577 

• INFECCIONES 578 
Celulitis preseptal 578 
Celul itis orbitaria bacteriana 578 
Mucormicosis rinoorbítaria 579 

• ENFERMEDADES INFLAMATORIAS 
Enfermedad inflamatoria orbitar ia idiopática 
Dacrioadenitis aguda 581 
Miositis orbitaria 582 
Srndrome de Tolosa-Hunt 582 

I 
Granulomatosls de Wegener 582 

• MALFORMACIONES VASCULARES 
Varices primarias 582 
Unfangioma 584 
Fístula carótido-cavernosa 58 ... 

580 
580 

582 

• LESIONES QUíSTICAS 
Dacrlops 586 
Quiste dermoide 586 

586 

1 
Mucocele 586 
Encefalocele 587 

• TUMORES 588 
Hemangioma capilar 588 
Hemangioma cavernoso 589 
Adenoma pleomórlico de la glándula lagrimal 589 
Carcinoma de la glándula lagrimal 591 
Glioma del nervio óptico 592 
Meningioma de la vaina del nervio óptico 593 
Neurofibroma 59.04 
Linfomas 595 
Rabdomiosarcoma 596 
Tumores metastásicos de la infanda 597 
Tumores metastásicos en adultos 598 
Invasión orbitaria por tumores sinusales 598 

• CRANEOSINOSTOSIS 599 
5fndrome de Crouzon 599 
Sfndrome de Apert 599 

J 



O ftalmología Clínica 

Introducción 

Anatomía aplicada 

La órbita es lIna cavidad en forma dc pem cuyo tallo es el canal 
ópt ico (Hg. 17. 1). La I>oreión intmorbitaria del nervio óptico es 
más larga (25 mm) que la distancia enlre la pane posterior del 
globo ocular y el can:\ l óptico ( 18 mm). Esto pe rmite un despla+ 
zmniento haciadcl:lI1te importante del globo ocular (proptosis o 
exoftal mos) si n causar una tracción excesiva del nervio óptico. 

l. El techo consta de dmi huesos: el ala inferior del esfenoides 
y la l{ími na orbitllria del frontaL Está localizado junto a la 
fOS3 cranelll anterior y el seno frontal. Un defecto en el techo 
de la órbita puede cuusar proptosis pu ls{ít il como resultado de 
13 tmnsmi sión de la pu lsación del líquido ccfalorra4uídeo a la 
órbitu. 

2. La pared la t eral también consta de llos huesos: el ala ma­
yor del e~ feno i des y el cigomático. La mitad anterior del glo­
bo ocular es vulnerable a los Ira ull1ali s ll1o~ latera les ¡>orque 
protruye más aJl{í de la pared lateral de la órbita . 

l . El sue lo <."Onsta de lre~· huesos: cigomático. maxilar y palati­
no. La porción postcrornedial del hueso maxilar es relat iva­
mente débil y puede estaf afectada en una fmctura «por hun­
dimiento». El sucio de la órbita también fomla el techo del 
S('1I0 maxi lar. de forma que un cllrcinoma maxi lar que invade 
la órbita puede desplazar el globo ocular hacia arriba. 

4. La pa r e d m e d ial consta de C/wtro huesos: maxi lar, lagri­
mul. etrnoides yesfenoidcs. u.\ lámina pa piroeea, que fonna 
pmte de la p'lfcd medial. es muy delgllda y está perforada por 
numerosos orificios paru los ncrvios y los vasos sanguíneos. 
Por 10 tanto. la celulitis orbitaria es frecuentemente secunda­
ria a unu sinusitis etmoidal. 

5. La fi sura orb it a ria superio r es una hendidura entre las 
asas mayores y menores del esfenoi des a travC:s de la cual 

pasan importantes estructuras desde el c ráneo hacia la 
órbi ta . 
• 1_'1 porción :.upcrior contiene los nervios lagrimal. frontal 

y trocle:lf y la \'ena oftálmica superior. 
• L.'l I>Ofc ión inferior contiene las divisiones superior e infe ­

rior del nervio oculo rnolOf. el abductor, el nasociliar y fi ­
broSo simp.iticas. 

NB: Por lo tanto. la inflamación de la fi sura orbitaria supe­
rior y el ápex orbitario puede dar lugar a un gran número de 
signos, incluyendo oftalmoplejía y obstrucción del fl ujo veno­
so, lo que resulta en edema de los párpados y proptosis. 

Signos clínicos de enfermedad orbitaria 

Afectación de 10$ tejidos blondos 
l . Lo~ signos son edema pa lpebra! y periorbilurio. plosis, que­

mosis e inyección conjuntiva l (Fi g. 17.2). 

Flg.17.2 
Afectaclón de partes blandas en una enfermedad orbitaria. 

Canal óptico Muesca $upraorbitaria Fig. t7.1 
Anatomía de la órbita. 
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2. L'ls causas wn: oftalmopmfa tiroid~. celulitis orbitaria, en­
k nm.:dad orbitaria innmnatoria y shunts artcriovenosos. 

Proptosis 

La proptosis es una protrusión anormal del g lobo ocular que 
puede estar causada I>or lesiones re trobulb.ares o. más mmmcn· 
te, por una ó rbi t:1 poco profunda. La proptosis asi métrica se 
detecta mejor mirando hacia abajo al paciente desde encima de 
él (Fig. 17.3). l"'ls siguientes características son imlxmantes: 

Fi,. 17.3 
Proptosis. 

1. La direcció n d e la p roptosis puede indicar la posi ble pa­
tologra. Por ejemplo. las lesiones que ocupan espacio dentro 
del cono muscular. corno un hemangioma cavemoso y los tu ­

mores del nervio óptico. cau!'an una proptosis axial, mientras 
que las lesiones por fucrH del cono suelen dar lugar a propto· 
sis excéntric'l. cuya dirección depende del lugar donde se en· 
cuentra la masa, 

2. La g rave d a d d e la propt osis sc puede determinar con una 
regla de plástico upoyud:\ sob re el borde orbitario lateral 
(Fig. 17.4) o con un exof¡al mómctrodc Herlel. en el que los 

Fig.17." 
Determinaci6n de la protrusl6n del globo ocular con una regla 
de pláStico. 

Órbita 

vén ices cornea les se ven en los espejos y el grado de protru­
sión del globo se Ice en una escala (rig. 17 .5). Idealmente. 
las medidas se deben obtener en las posiciones supina yerec· 
tao L<IS Icctums superiores a 20 mm son ind icativas de prop­
tosis. y una diferencia de 2 mm entre los dos ojos es sospe· 
cho~ independienteme nte del valor absoluto. La proptosis se 
d asifica en leve (2 1-23 m). moderada (24·27 mm) y grave 
(28 mm o más). T:tmbién se observan las dimensiones de las 
abcn uras pa t~bmlcs y la presencia de lagofta lmos. 

Determinaci6n de la protrus16n del globo ocular con un 
exoftalm6metro de Hertel. 

3. L'l seudoproptosis o scudocxoftulmos (fulsa impresión de 
proptosis) ptlt.'<le debc~ a asimetría faciuL un globo ipsilatcml 
muy gr.lIlde (p. ej .. miopía muy alt;. o buftal mos) (}-ljI,. 17.6). 
retracción palpebral ipsilateral o enoftalmos contralatcral 
(Fig. 17.7). 

Distopio 

Supone el despl:tzamieruo del globo en el plano coronal. debido 
generalmen te a una masa orbi taria ex terior al cono. corno un 
tumor de la glándu ln lag rimal (Fi g. 17.8). Puede coex ist ir con 
proplOsis o enofl31mos. El desplazamiento horizontal se mide 
desde la Hnea mcd i:l (nariz) hasta el limbo nasal, mientras que la 
distopia venicul se lec en una escala vert ical perpendicular a U!ln 
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Fig. 17.6 
Seudopropwsis del ojo derecho causada por una combinad6n 
de un gran globo ocular derecho por miopía alta y un globo 
izquierdo con ptisis bulbi. 

Fig.17.7 
Enoftalmos izquierdo leve. 

Fig.17.8 
Distopia inferior izquierda. 

regla horizomal colocada sobre el puente de la nariz. En el con · 
texto de un estrabismo coexistente es esencial cstllbleccr que el 
ojo tija la mirada. si es necesario. ocluyendo el otro ojo. a la vez 
que se determi na la distopia. 

Enoftalmos 

El enoftalmos es Ull cuadro en el que el globo ocu lar está hu ndi · 
do dentro de la 6rbita. Puede ser un signo suti l causado por uno 
de los siguientes mecanismos: 

l . Anomalías estructurales de las paredes orbi tarias q ue 
pueden se traumát icas. como en las fracturas por hundimien· 
to del suelo orbitario (Fig. 17.9). o congénitas. 

2. Atrofia del conte nido orbita rio que puede ser secunda· 
ria a radioterapia, esclerodermia y manipulación de los ojos 
(signo oculodigital) en los niños ciegos (ver Fig . 15.33). 

Fig.17.9 
Enoftalmos derecho causado por una fractura por hundimiento 
del suelo orbitario. 

3. Lesiones orbitaria s cicatrizantes como carcinoma me­
tastásico escirro y cnfcrmt.'dad orbitaria inflamatoria e~clcro· 

sante CTÓnica , 

NB: El seudoenoftalmos puede estar causado por mitror· 
talmos o ptisis bulbi. 

Oftolmoplejío 

l.,a rnot ilidad ocular defectuosa puede es tar cau sada por uno O 

más de los siguientes mecanismos: 

l . Una masa orbitaria. 
2. Miopatia restrictiva en la oftalmopatía ti roidea o miositis 

orhitaria. 
3. Lesiones nerviosas motoras oculares que pueden pre­

sentarse en pacientes con fístula car6tido-cavernosa. síndro· 
me de Tolosa- Hunt y tUlllores malig nos de la g lándula la· 
grimal. 

4. Limitaciones de los músculos extraol:ulares o la fase ia en 
una fmctura por hundim iento. 

S. Astillado del nervio óptico por un meningioma de la vai na 
del nervio óptico. 

Oftalmoplejío restrictivo frente o neuro/ógico 

La~ dos pruebas siguientes se pueden emplear para diren::nciar 
un defecto neurológico de un defecto en la moti lidad ocular: 

l. Prueba de ducción forzada 
a. Se insti lan gotas anestésicas tópicas. 
b. Se coloca algod6n empapado en anestésico en ambos ojos 

sobre los músculos que se van a examinar y se deja unos 
5 minutos. 

c. La inserción del músculo en el ojo :.fectado se sujeta con 
una pinl1l con dientes, y el globo ocular se rota en la din:c· 
ción de la motil idad limitada. 

d. La prueba se repite en el ojo sano. 
(i) Resultado (Jositiw) : la dificultad o incapacidad para 

mover el globo ocular con 1[1 pinza ind ica un problema 



res trictivo como miopatía tiroidea o atrapamiento del 
músculo en una fmctur:! del suelo de la órbita. En el 
otro ojo no se encontmrá est:1 resistencia a menos que 
la pmologfa sea bilaleml. 

(ji) HeslIlllIdo lIl'galil 'o: no se encuentm resis tenc ia en 
ningún ojo si el mÚM:ulo e~ tá p:lrético como resultado 
de una lesión neurológic:1. 

2. Prueba de presión intraocu lar diferencial 
a. Se mide la presión intraocu lar en la posición primaria de 

la mirada. 
b. Se repi te In determinación con el paciente in tent ando 

mimr hacia la di rección de la mOlil idad limitada. 
O) Resultado positil'o: un au men to de la presión intra~ 

oculnr de 6 rnmHg o más denota una resistencia trans­
mitida nI g lobo ocular co rno consecuencia de la res­
tricc ión muscu lar. 

( ii ) R~.wll(/d() negativo: un aumento de la pres ión intra­
ocular de menos de 6 mmH g sugiere una lesión neu­
rológiea . 

N/J: Las ventajas de esta prueba sobre la ducción forzada 
son unas molestias menores y un objetivo final objetivo más 
que subjetivo. 

l, Los movimientos sacadicos están reducidos en las lesio­
nes neurológicas. míentms que lo~ defectos restr ictivos tie­
nen una \'elocidad norm:11 de estos movimientos con «deten­
ción bmsca» del movimiento oculnr. 

Causas de disfunción visual 

l. Queratopatia por exposición secundari a a proptosis gra­
\'e. asoc iada con lagoftnlmos y ¡¡ Iterac ión de fenó meno de 
l3el1. que es la más frec uente. 

2. Neuropatía óptica compresiva. que se earaeterizn por 
signo~ de disfunción del nel'vio óptico como afec tación de la 
agudeza visual, afectnción dc la visión de los colores y la sen­
sibilidad al contraste. defectos del campo visual. dcfectos de 
la conducción aferente y en mbios e n la papila ópt ic¡¡ (ver 
Capítu lo 18). 

l. Los pliegues coroideos en la m¡ícu la pueden cnus¡¡r a ve· 
ces afectación visual. 

Propiedades dinómicas 

Las siguientes propiedades dinámicas pueden proporcionar da­
tos clave válidos sobre la p:ltología probable: 

l. Presión venosa aumentada depend iendo de la posición 
de la cabeza. L.1lllnniobm de Valsalva o la compresión yugu­
lar pueden inducir o exacerbm la proptosis en pacientes con 
anonml ías vellosas orbit:lr ias o niños con hemangiomas orbi­
t¡¡rios capi In rc~ . 

2. La pulsadón ~c debe n una cOlllun icnc ión arteriovenosa o a 
un defecto en el techo de la órbita . 
• En este último caso la pul sación es transmitidn desde el cere­

bro por el líquido cefa lorraquídeo y no hay soplo nsociado. 

Órbita 

• En la primera en usa la pu lsnción puede asociarse con un 
soplo dependiendo dcltan1all0 de la comunicación. 

NB: Una pulsación suave se detecla mejor con La lámpa-
ra de hendidura, especialmente cuando se real iza una tono­
metría de aplanación. 

3_ Un soplo es un signo de fistulacarótido-cavcrnosa. Se escu­
cha mejor con la cmnpana del c~tetoscopi o. y dismi nuye o 
desaparece con la presión suave sobre la aneria carótida ipsi­
lateral en el cue llo. 

Cambio~ en lo papila óptico 

l . Ln atrofia óptica (Fig. 17. 10). que puede ir precedida por 
edema, es un signo de ncufOJJ3tí¡¡ óptica por compresión gra­
ve. Las causns importantcs incluyen ofta lmopatía ti roiden y 
tumores del nervio óptico. 

Flg.17.10 
Atrofia óptica. 

2. Los shunts opticociliares constan de capi lares parapapila­
res pr't.."'CJl istentl!s agrandados que pasan sangre desde la circu­
lación ven05:1 ret iniana central h¡¡sta la circulación coroidea 
parnpapi lar cuando hay obstrucción de los canales de drena­
je lIormab (Fig. 17. ll d). En la ofta lmoscopia los vasos ap:l­
recen como c:lIlales grandes y tortuosos genemlmcnte en la 
sUI>crficic temporal dc la papila que desaparecen en su borde 
(Fig. 17. l la-c). Aunq ue son mros. se puedcn desarroll:u en 
cualquier tumor orbitario o del nervio óptico que comprime 
el ncrvio óptico intmorbitario e impide el nujo sanguíneo a 
tr.lvés de la vena central de la retina. El tumor más frecuente 
a~oc iado con ~hunts c.s el meningioma de la vaina del nervio 
óptico. pero también se han descri to en p:lcientes con gl ioma 
del nervio óptico y hem:tngioma ca"emoso. 

Pliegues coroideos 

Son Ull tl ~erie de de licadas líneas o estrías. toscamente para lc las 
y con alternancin de luz y oscuridad. que se observan con mayor 
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FIg. t7.11 
Vasos de un shunts optlcodliares (ver texto). (Corte.ia delWitmer 

Ere tnstlWtc.) 

rr(."C uencia en cI polo pos terior (Fig. 17 .12). Los plieguc..<¡ coroi­
deos son una m:mifCSlación frecuente de una amplia variedad de 
les io nes orbita rias. incluyendo tumores. oflalmopatía distiroi ­
dell. cuadros infla matorios diversos y mucoceles. En la mayor 
parte de los casos los pliegues son as intomáticos y no causan 
pérdida visual. aunque algunos pacientes presentan un aumento 
de la hipermetropía. Aunque los pliegues coroideos tienden a ser 
más f"-'C uentes con grados mayores de proptosis y tumores loca­
lizados anteriormente. en ¡llgu nos casos su presencia puede pre­
ceder al inicio de una proptosis clínicamente evidente. 

Fig. t7.U 
Pliegues corolócos. (Corcem de C. Barry.) 

Cambios vasculares retinianos 

l . UI dilatación y tortuosidad venosas ocurren de forma 
caracterrstica en las comunicaciones arteriovenosas. 

2. La dilatación venosa puede asociarse también con tume­
facció n de la papila en pacientes con una masa orbitaria. 

l . Las oclusiones vasculares pueden producirse en la fístula 
carót ida -cavernosa. celulitis orbitaria y tumores del nervio 
óptico. 

Exploraciones especiales 

l. U I t o mogratia computarizada (TC) es útil pan! describir 
las estructuras óseas así (;omo la local ización y el tamaño de 
las les iones que ocupan esp.1cio. TIene gran valor en el trau­
matismo orbitario porque puede detectar pequeñas frac turas. 
cuerpos ex traños y slIngre, herniaci6n de un músculo cxtra­
ocular y enlisemu. Sin embargo no puede d istingu ir diferen­
tes masas pato l6g i¡;us de tej idos blandos qu e ntdiol6g ica­
mente son isoocnsas. 

2. Lu resonancia nuclear magnética (RNM) puede mostrar 
lesio nes del {ipex orbitar io y la ex tensi6n intra¡;ranea l de 
tumores orbitarios . Las imágcnes STIR (short lau illvt'rsiol! 
re('() \lery) seriadils son útiles para valorar la actividad infla­
matoria en la ortalmopatía ti roidea. 

l. La:. radiografias simples tienen una menor importancia 
desde la aparición de la Te y la RNM. Las dos proyecciones 
princi¡Xlles son; 
Q. La proyección de (."ald""ell. obtenida con la nariz y la fren­

te del ¡Xlciente tocando la placa. es muy úti l en la detección 
de lesiones orbitarias (Fig. 17. 13). 

b. La proyección de nuten. obtenida con el mcntón del pa­
ciente IigCf".lI11c nte elevado. es úti l para detectar fr.Jc tur.Js 
del suelodc la órbita (Fig. 17. 14). 

4. 1":1 biopsia con aguja fina se realiza bajo control con Te 
empleando una aguj:1 de ealibrc 23. Esta técnica es muy úti l 
en pacientes en quienes !oC sospecha la existencia de melást:l­
s is orbi tari:ls y e n los que tienen neoplasias secundari as a 
part ir de estructuras orbitarias contiguas. Los posib les pro­
blcmns ~on hemOTTllgia y pe netración ocu lar. 

Fig.17. ll 
Proyecci6n de Caidwcll. 



FI¡.17.1" 
Proyección de Waters que muest ra hern!ac ión del contenido 
orbitario en el antro maxilar a t ravés de una fractura por 
hundimiento del suelo orbitario (flecha) . 

• Oftalmopatía tiroidea 

Introducción 

Tirotoxicosis 

La ti rotoxicosis (enfenncdad de Graves) es un trastomo autoin· 
mune Que suele presental1>C en la tercer:l o cuana décadas de la 
vidn y afecta a las mujeres con mayor frec uencia Que a los hom· 
bres con una relación 8: I (I'er Capítulo 20). La oftal mopatfa ti­
roidea (OT) puede producirse en ausencia de evidencia clínica y 
bioqu ímica de disfunción tiroidea. I-Iabi tualmente existen signos 
sistémicos, pero pueden seguir una evo lución completamente 
diferente de la OTo Cuando los signos oculares de la enfermedad 
de Graves ocurren en un paciente que no tiene hi pcrti roidismo 
clínico, el cuadro se denomina enfermedad de Gmves euliroidea 
u oft álmica. Ést:l es la fo rma de presentación más frecuente para 
los oftalmólogos. 

Patogenia 

La ar supone una reacción órgano-cspccíficll en la que un agen­
te humoral (anticuerpo IgO) produce los siguientes cambios: 

l. Inflamación de 105 músculos e xtraoculares, caraclen· 
z..1da por infill ración celular pleomórfica (Fig. 17.15), asocia· 
da con un aumento de los glucos:lminoglucanos e inhibición 
osmótic:I del agua. Los músculos se agrandan, a veces hasta 
ocho veces su lamaño normal. y pueden compri mir el nervio 
óptico (Fig. 17. 16). La degener ... ción posterior de las fi bras 
musculares puede ocasionar fibrosis, que ejerce un efecto de 
anclaje del músculo afeclado. dando lugar a miop..1tía restnc­
liva y diplopfa. 

2. La infiltración celular inflamato ria de los tej idos inters­
tic iales, la grasa y las glándu las lagri males con li nfoc itos. cé­
lulas plasmáticas. macrófagos y rnastocitos. con acu mula­
ción de glucosa rni nogl uclmos y retenc ión de líqu idos . Esto 

Órbita 

fig.17.15 
Infiltración de células redondas de un músculo extraocular en 
una oftalmopatfa t iroidea. 

Fi¡.17.16 
Te axial que muestra músculos extraoculares agrandados en 
una oftalmopatla ti roidea. 

causa aumenlo del volumen del contenido orbitario y eleva­
ción secundaria de la presión intraorbitaria, lo q ue puede 
causar más rclención de líquido dentro de la órbita . 

Manifestaciones clínicas 

La Uf puede preceder. coincidir o seguir al hipen iroidismo y no 
guarda relación con la gravedad de la disfunción tiroidea. Puede 
variar desdt: una si mple molestia hasta una ceguera secundaria a 
queratop.11ía por exposición o ncuropatía óptica. Las c inco prin· 
eipales manifestac iones cllnicas de la OT son: (a) a!eclaciólI de 
partes blmll!t¡s, (b) retracció" Plllpebra¡ , (e) proplosis, (d) neu· 
ropafíll óptica y (e) lI/iofJ(¡ t(a restrictiva. Existen dos etapas en 
el desarrollo de la cnfc rmedad: 

l. Estadio congestivo (int111ffilltorio) en el que los ojos e~tán 
enrojecidos y son dolorosos . Tiende a remitiTen 3 años y sólo 
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el 10% de los pacientes presentan problemas oculares graves 
a largo plazo. 

2. Estadio fib rótico (quicM."Cnte) en el que los ojos están blan­
OOS. aunque pu<.'dc exiMir un defecto indoloro de la rnmil idad. 

Afectación de partes blandas 

Signos clínicos 

l . Los s ínto m as incluyen sensación de arena en los ojos. foto­
fobia. lagri meo y malcSl<lr re trobulbar. 

2. Signos 
a. La tl/mefacción periorbitaria y palpebral está causudll por 

edema e inli ltración detrás del seplUm orbitario quc pucdi! 
Hsociarse con pro lapso de la gra~a periofbitaria dentro di! 
iOH párpados (Pig. i 7. i 7) . 

Fil' 17.17 
Tumefacción periorbiu ria grave en una ofulmopatia tiroidea. 

b. La hiperemia conj ulltival y epiescleral es un signo sensible 
de actividad inll:lIlmtorill. Una hiperemia foca l intensa pue­
de resaltar los tendones del recIo horizontal (Fig. 17.18). 

Fil. 17. t8 
Inyecci6n de la conjuntiva y epiescleral sobre un músculo recto 
horizontal en una ofulmopatla tiroldea.. 

c. La quemosis se refiere al edema de la conjuntiva y la ca­
rúncula. Si es mínima se manifiesta por un pequei'io plie­
gue de conjuntiva redundante que sobreHale por encima del 
borde del párpado inferior. En los casos graves la conjunti­
va se prolapsa entre los párpados (Pig. 17.19). 

Fil. 17.19 
Quemosls grave en una ofulmopatla tiroidea. 

d. Q/lCrtltOCOllj lllllivilis límbica m lJerior (Pig. 17.20). 
e. QlleratocoJlj llntivitis seca secundari a a infilt ración de lus 

gi:índu las lugrimales. 

Fil . 17.20 
QueratocOlljuntivids límbica superior en una ofulmopatia 
tiroidea. 

Tratamiento 

l. Tratami ento t ó pico con lubricantes para la queratocon· 
j Ul1liviti s límbica. exposición corneal y sequedad . 

2. Eleva ció n de la cabe za empleando tres almohadas dumn­
le el sueño par;) reduci r el edema pcriorbitario. 

J. C o lo c a ,. un e sparadra p o e n los párpados durante el 
sueño puede ser útil en la querawpatía por exposición leve. 

Retracción palpebral 

Patogenia 

La re tracción de los párpados superior e inferior tiene lugar en 
aproximadamente e l 50% de los pacientes con enfennedad de 
Graves como resul tado de los siguientes mecanismos posibles: 

l. La contr actura fibrótica del elevador asociada con adheren­
cias con los lejidos orbitarios subyace mes causa retracción pal­
pebrol. que es peor en la mirada inferior. La fibrosis del múscu­
lo rec to inferior puede inducir de fonna similar una retracción 
del párpado inferior a través de su cabeza capsulopalpebral. 



2. Sobreacción secundaria del complejo rt.'Clo superior-ele­
vador en respue.\ola a hipoforia producida por fibros is y ten­
sión del múscu lo recIo inferior. que se manifie~ta por aumen­
to de la retracción l"llpebml desde la mirada infe.rior hasta la 
mimda superior. La retracción del p[upado inferior a causa de 
la sobrcllcción del recto inferior también puede ser secunda­
ria a fibrosis dcl músculo recto superior. 

l. Sobreacción inducida humora lmente del músculo de 
Müller como resullado de una sobrcstimulac ión simpática 
secundaria por ci fms clevlldas de hormonas tiroideas. A favor 
de esta hi póte~ i s e~ tá la observación de que la retracción 
palpcbral puede reducirse 1I vccescon un fármaco si mpatico­
lítico tópico (guanctidina): en contra de esta hipótesis está la 
uusenc in de dilatación pupilar asociada y el hecho de que la 
re tracción pnlpebrlll puede suceder sin hipertiroidismo. 

Signos 

El margen de l párpado superior se e ncuentra normnlmente a 
2 mm por debajo dcl limbo (Fig . 17 .21. ojo derech o). Lu 
retracción pa lpebra l se sospec ha cuando el borde pa lpebral 
está a nivel o por encima dci limbo superior. permitiendo que 
la esclerótica se a vbi bl e ( << H :/emf .f IrOW» ) (F ig. 17.2 1. ojo 
izquierdo). Asimismo. el párpado inferior suele encontrarse en 
el limbo inferior: se so~pecha re tracción cuando la esclerótica 
se ve por debajo del liJnbo. La re tracción palpebml puede ocu­
rrir sola (Fig. 17.22) O asociarse con proptosis. que exagera su 
gravedad . 

Fil' t7.21 
El ojo derecho muestra posiciones normales de los párpados: 
el ojo Izquierdo muestra retracción palpebral y proptosi$ leve 
en una oftalmopatla ti roidea. (CortesIJ. de G. Rose.) 

Fil' 
Retracción palpebral bilateral sin proptosls en una oftalmopada 
tiroidea. {Corteda de G. Rose.) 

Órbita 

l. El signo d e Dalrymple es una retracción palpebral en la 
mimda primaria. 

2. El signo d e Van Graefe es un descenso retardado del pár­
pado superior en la mirada hacÍlI abajo (Fig. 17 .23). 

Fig.17.11 
Signo de Yon Graefe (ojo derecho) en una oftalmopatla 
tiroidea. 

l . El signo d e Kocher cs una miradll fija con aspeclode temor 
especial mente marcada en la fijación atenta (Fig. 17.24). 

Fig.17.14 
Signo de Kocher en una oftalmopatIa ti roidea. 

Trotomlento 

Muchos pacientes con retmcción palpebral leve no precisan tra­
tamiento porque. en la mllyorfa de los casos. mejora espontánea­
mente. El tratamiento del hipertiroidismo asociado puede mejo­
rar también la re tmcción palpebra1. La cirugía para disminuir las 
dimensiones verticales de las hendiduras palpebrales puede plan­
tearse en pacientes con una ret racción palpebral significativa 
pero estable. au nque sólo después de corregir la proptosis y el 
estrabismo . Por lo tanto. en general. la secuenci a de procedi­
mientos quinírgicos reali zada en pacientes con OT es: (a) 6rbiw . 



Oftalmología Clíníca 

(b) (' l'/mbismo y (e) ¡xirp(I(/o . El motivo de esta secuencia es que 
la descompresión pur..-de afectar a la motilidad ocular y a la posi­
ción pal pebrnL y la cirugía de los músculos extraocularcs tam­
bién puede innuir en la posición de los párpados. Los princi(lll les 
procedimientos (luirúrgicos pam la rctmcción palpebml son: 

l. La recesión d e l recto inferior cuando se considcm que la 
fi brosis del recto infe rior es importante. 

2. La müllerectomia (escisión del músculo de Mülter) para la 
retrncción p.1Ipcbrnlle\'e. Los casos más gr:wcs también preci­
san recesiónJdcsinserción de la aponeurosis del elevador y el 
ligamento suspensorio del fondo de saco conjuntival superior. 

3. Rece sión de los retractore s del párpado inferior con 
injerto esc leral cuando la rc trncción del párpado inferior es de 
2 mm o más. 

Proptosis 

Signos 

La proptosis es axial, unilateral o bilateral. simétrica o asimétri­
ca. y con frecuencia permanente. La proptosis grave (Fig. 17 .25) 
evita el cierre correcto de los párpados y. s i no se trata. puede 
originar una qucratopatía por exposición y ulceración corneal. 

FIg.17.15 
Retraccl6n palpebral y proptOSis bilateral grave en una 
oftalmo patla t iroidea. (Comsla de G. Rose.) 

Tratamiento 

El tratamiento de la proptosis es controvertido. Algunos autores 
proponen la descompresió n q uirúrgica precoz. mientras que 
otros plamean la cirugía sólo cuando los métodos no invasivos 
han fmcasado o son inadecuados. 

l. Los corticoides sistémicos se pueden usar en pac ientes 
con proptos is rápidamente progresiva y dolorosa durante la 
fase congestiva. s iempre que no exista una contraindicación 
(como tuberculosis o úlccra péptica). 
a. La predllisQlolla oral 60-80 mgldía se administra inicial ­

mente. A las 48 horas se observa reducción de la molestia. 
In quemosis y el edema periorbitario. y después dcbe 
reducirse cscalonadamcnte la dosis. Sue le obtenerse una 

respuesta máxi ma en 2-8 semanas. Idealmente. el trata­
miento con corticoides debe interrumpirse aproximada· 
mente después de 3 meses, aunque puede ser necesaria 
unll dosis de mantenimiento a largo plazo . 

b. L lI llletilpredllisololla elldo~ellosa (0.5 g en 200 mI de 
suero salino isotónico a pasar en 30 minutos). que puede 
repetirse al cabo de 48 horas. también puede ser efec tiva 
pero suele reservllrse para la neuropatía óptica por como 
presión. Debido a los riesgos cardiovasculares potenciales 
precisa una supervisión por parte del internista 

2. La radioterapia debe considerarse corno una alternut.iva al 
tratamiento con cort icoides s istémicos cn pacientes que lie­
nen contraindicaciones pura ellos o en quienes son ine fi ca­
ces. Una respuesta positiva suele ser evidente cn 6 semanas. 
con una mejorra máxima a los 4 meses. 

J. La terapia combinada con irradiación. azutioprina y pred­
ni solona a dosis baja puede resultar más efectiva que los cor­
ticoides o lu radioterapia so los. 

4, La descompresión quirúrgica puede con siderarse como 
tratamiento primario o cuando los métodos no invasivos no 
son efectivos, y cuando éstos no son adecuados como en la 
fase inactiva de la enfermedad en pacientes con proptosis 
inaceptable cosméti camente. Los s iguientes son los tipos 
principales de descompresión quirúrgica. que suele realizar­
se endoscópicamente : 
a. Descompresión de dos paredes (antral·etmoidea), en la 

que se rctim una parte del suelo y de la porción posterior de 
la p.'1red medial (Fig. 17.26). Esta técnica alcanza 3-6 mm 
de desplazamiento posterior del globo ocular. 

Fil' 17,16 
Descompresión orbitaria de dos paredes. 

b. Descompresión de tres paredes. en la que se combina una 
descompresión antrll l·e tmoidea con la el iminación de la 
pared lateml. Se consiguen 6- \O mm de desplazamiento 
plslenor. 

c. La descompresión de cllatro paredes es una descompre­
sión de tres paredes combinada con la eliminación de una 
gran porción de l hueso esfenoides en el ápex de la órbita y 
la milad lmeml del suelo orbitario. Esto da lugar a un des­
pl azumi ento posterior de 10- 16 mm y se reserva para la 
proptosis mu y grave. 



Neuropatía óptica 

La neuropatía óptica es una complicación grave que afecta a alre­
dedor del 5% de los pa(;ientes. Se produce principalmente a través 
de la compresión directa del nervio óptico o su aporte sangu íneo 
en el ápex orbitario por los rectos congestionados y agrandados. 
Esta compresión, que suele ocurrir sin que ex ista proptosis signi­
fi cativa. puede dar lugar a afectación grave aunque prevenible. 

Signos clínicos 

l. La presentación es con una afectación de la vis ión central. 
Para detectar la afectación precoz. hay que recomendar a los 
pacientes que controlen su propia fu nción visual mediante la 
alternancia de oclu sión de cada ojo y lectura de letras peque­
ñas y valoración de la intensidad de los colores. por ejemplo. 
en la pantalla del televisor. 

2. Signos 
• La agudeza visual suel e estar disminu ida. aunque no de 

forma invariable. y se asocia con defecto pupilar aferente 
relativo. desaturación del color y di sminución de la apre­
ciación del brillo de la luz. 

• Los defectos del campo visual suelcn consistir en un escoto­
ma central o paracentral que se puede combinar con defec­
tos del haz de fi bras nerviosas. Estos hallazgos. combinados 
con una presión intraocular aumentada. pueden confundirse 
con glaucoma pri mario de ángulo abierto (ver después). 

• La papila óptica suele ser normal. en ocasiones está ede­
matosa y raramente atrófi ca. 

NB: Es importante no atribuir una pérdida visual despro­
porcionada a compncaciones corneales meno res y pasar 
por alto la neuropatía óptica. 

Tratamiento 

El tratamiento inicial suele ser con meti lprednisolona endoye­
nasa. La descompresión orbitruia se puede plantear si este tra ta­
miento resu lta ineficaz o inadecuado. 

Miopatía restrictiva 

Signos 

Entre el 30 y el 50% de los pacientes Ol' presentan oftalmople­
jía. que puede ser permanente. La mOlil idad ocular está restri n­
gida por edema inn amalOrio durante la fase inici al y por fi brosis 
después . La presión int raocu lar puede aumentar en la mi rada 
haüa arriba como resultado de la compresión de l globo ocular 
por un músculo recto in ferior ti bróti co. A veces puede haber un 
incre mento sostenido en la pres ión intraocul ar por la compre­
sión del globo por una combinación de músculos extraoculares 
fibrosados y presión intraorbitaria aumentada. En orden de fre­
cuencia. los cumro defectos de la moti lidad ocu lar son : 

1. Defecto de la e levación causado por una contracción fibró­
tica del múscu lo recIO inferi or (Fig, 17.27). que puede simu­
lar una parálisis del recto superi or. 

Órbita 

Flg.17.27 
Elevación restringida del ojo izquierdo causada por un recto 
inferior en tensión en una oftalmopatla tiroidea. 

2. Defecto de la abducción causado por fibrosis del recto me­
dial (Fig. 17.28) que puedc simular una parálisis del sexto par. 

3. Defecto de la depresión causado por fibrosis del recto su­
peri or. 

4. Defecto de la aducción causado por fibrosis del recto latem!. 

Fig, 17.28 
Abducción restringida del ojo izquierdo causada por un recto 
medial en tensión en una oftalmopatía tiroidea. 

Tratamiento 

1. Cirugía 
u. Las illdicaciolles son diplopía en la posición primaria o de 

lectum de la mirada. s iempre que el ángulo de desviación 
sea estable durante al menos 6 meses. Hasta que se cum­
plen estos criterios la dipl opía se puede mejorar. si es posi­
ble, con prismas. 

b. El objetivo es conseguir una visión binocular simple en la 
posición pri maria de la mirada o al Icer. La miopatía res­
tri ctiva. que causa un estrabismo concomitante. suele ex­
clu ir la binocularidad en todas las posici ones de la mirada. 
Sin embargo. con el tiempo el campo de la visión binocu­
lar s imple puede agrandarse como resu ltado del aumento 
de las vergend as. 

c. La técnica qui rúrg ica más comúnmente prac ti cada es la 
recesión de los rectos inferiores y/o rectos mediales. obte­
niéndose los mejores resultados con suturas aj ustables. La 
sutura se aj us ta el primer día tras la intervención para 
obtener un alinellmiento ópti mo. y se anima al paciente a 
practicar para consegui r un a visión ún ica con un objeto 
distante como la televisión . 

2. La inyección de toxina botulinica dentro de l músculo 
afectado puede ser úti l en casos seleccionados. 
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• Infecciones 

Celulitis preseptal 
---.::....-_-----

La celulitis preM:plal es un'l inrección de los tej idos subcutáneos 
por delante del seplUlll orbitario, Aunque, estrictamente hablan· 
do. no es una enfermedad orbi taria. se induye en esta ~"'Cción 
porque debe di ferenciarse de la celulitis orbitaria. mucho menos 
frel;uente y potencialmente más grave. En ocasiones l>e puede 
producir una progresión rápida a celulitis orbitaria. 

l. Ca usas 
{l. Un trllll"U/tism o cl/tálleo I;omo una laceración o picaduras 

de insecto. El microorganismo causal suele scr Staphylo · 

COC(:us m//'I' I/.\' o StreplOCOCCI/J pyogenes. 
b./)isemi/laci611 de la i/ljecci611 local como un o rzue lo 

agudo o dacriocistit is. 
c. A I,ar/ir de ulla illfecci611 a dili(tlllcia de las vías respirato­

rias altas o del ordo medio por di seminación hematógena, 
1, Signos. Edem3 p31 pcbml y pcriorbit3rio unilateral. doloroso 

y enrojccido (Fig , 17.29). 

Flg. 17.29 
Celulitis preseptal secundaria a una laceración cutánea. 

NO: Al contrario que en la celulitis orbitaria, no existe 
proptosis . La agudeza visual , las reacciones pupil ares y la 
motilidad ocular no están afectadas. 

l . El tratamiento se realiza con amoxicilina·c!avulanato por 
vfa orol 250 mg cada 6 homs. La infección muy grove puede 
precisar benzilpenici lina in trd.muscular 2.4-4.8 mg dividida en 
cuatro dosis y flucloxaci lina oml 250-500 mg cada 6 horas. 

Celulitis orbitaria bacteriana 

La celulitis orbitaria bacteriana es una infección con riesgo vital 
de los tej idos blandos po r dctrás de l seplum orbi tario. Puede 
ocurrir a cualqu ier edad. pero es más habilllal en los niños. Los 

m icroorgan i smo~ causalel> más frecuentes son Sm'fJ'OCocCII .~ 

{Jlleu/II,miae, S. mi re/u, S. I'yogelles y Haemophillll' i/lft/ /"/I u /e . 

Causas 

1. La relacionada con los senos. la más frecuente y habi· 
tualmente secundaria a si nusitis etmoidal, afecta típicamente 
a niños y lldultosjó\'cnes. 

2. Exte nsión de celulitis preseptal a través del scptUIll orbi· 
tario. 

l. Diseminación local a partir de dacrioc ist itis adyacente e 
in fecciones mcdioraciales o dcntaJc!>. El úJt imocuadro puede 
causar una ce lulitis orbitaria a partir de una sinusit is maxilar 
intermed ia. 

4. Diseminación hematógena. 
5, La postraumática se produce ¡mtes de las 72 horas de una 

les ión que penctr:l en cl ~cptum orbitario. En algunos casos 
los signos clfnicos típi cos pueden estar en mascarados por 
una 11Iccr:lción o un hematoma asociado. 

6, La posquirurgica puede ser una complicación de la cirugía 
rcti nitma. Illgrim:ll u orbitari ll . 

Signos clínicos 

1, La presentación es con un inicio rápido de malestar gm\'c. 
fiebre. dolor y 'Ifectación de la visión. 

2. Signos 
• Edema palpebml y periorbi lario unilaterol. con enrojeci· 

miento. dolor y calor (Figs. 17.30 y 17.31). 

Fil. t 
Celuli tis orbitaria relacionada con los senos. 

• La proptosis. que a menudo está enmascarada por la tume· 
facción palpcbral. suele ser lateral y mirando hacia abajo. 

• Oflalmoplej fa dolorosa. 
• Disfu nción del nervio óptico. 

Complicaciones 

l. Las complicaciones oculares son queralOpatía por exposi­
ción. presión intraocu lar aumentada. oclusión de la meria o la 
vena centrales de la retina. endoftalmitis y neuropatía óptica. 



Fil . 17.31 
Celulitis orbitaria después de cirugia por un desprendimiento 
de retina. 

2. Lus compl icac iones Intracraneales. que son raras. incluyen 
meningiti s, abSCeSO ce rebral y trombosis del ~eno cavernoso. 
U.l ú lt ima es una complicación rara pero ex tremadamente gra­
ve que debe sospccharse cuando ex iste evidencia de afecta­
ción bilateral. proptosis rápidamente progresiva y congeslión 
de las venas faciale ... conjun tivales y ret inianas. Los signos 
adicionalc..'I son progresión bm sea de todos los s ignos clínicos 
asoci:.dos con poslr:lción. cefale,l intensa. náuseas y vómitos. 

3. El absceso subperióstico se localiza habitualmeme a lo lar­
go de la pared medial de la órbita. Es un problema grave debido 
a la posibi lidad de progresión rápida y extensión intrncraneal. 

4. El absceso orbitario es re lmivlUnente raro en la celul itis 
orbita ria relacionada con los senos. pe ro puede producirse en 
los casos po1>l r<Lum:íticos o postoperntorios (Fig. 17.32). 

Absceso orbitario supurado. 

Tratamiento 

l. El ingreso hospitalario es obligato rio y el paciente debe 
ser e\'aluado de fo rma frecuente por un ofta lmólogo y un oto­
rrinolaringólogo. A veces es preciso un neurocirujano para 
drenar un lIbsceso int racraneal . 

2. El tratamiento antibiótico incluye ceftaz idima int ra­
muscular 1 g cada 8 horas y metronidazol oral 500 mg cada 
8 horas para cubrir los anaerobios. La vancomicina endoveno­
sa es una alternativa útil en caso de alergia a la penicilina. El 
tratamiento antibiótico debe mantenerse hasta que el paciente 
esté apirético dumntc 4 dras. 

Órbita 

l. Monito rilar la (unción del nervio óptico cada 4 hOr:L~ 
mediani l! el e~tudio de las reacciones pupilares. medición de 
la agudeza v i ~u:l l y valomclón de la visión de los colo res y 1,. 
aprt'Ciac ión del brillo de 1:. luz. 

4. Las exploraciones. cuando cst¡1n i nd it~adas. son las s iguientes: 
• Rl.-'C llcnlO Icucocitario. 
• I·lemocultivo. 
• TC de la ó rbita. los ~enos y el cerebro. La TC orbitaria es 

útil en la difercnciación ent re una celulitis prescptal grave 
y una cclu l i ti ~ orbitaria (Fig. 17.33). 

• La punción lumbar eMá indicada si ap;m:x:cn signos menín­
geos o ccrcbrJlc~ . 

Fil. 17,33 
Te axial que muestra una celulitis preseptal izquierda. 

5. Deocrfa plantearse la Intervención quirúrgica en las si­
gui entcs ci rcunstancias : 
• Falta dc respuesta a los anti bióticos. 
• Visión disminuida. 
• Absceso o rbita rio o subperióstico. 
• Necesidad de una biopsia diagnóstica en los casos atípicos. 

NB: Suele ser necesario d renar los senos infectados ade­
más de la órbita. 

Mucormicosis rinoorbitaria 

La muconnicosis cs una infección oponunista rara causada por 
hongos de la famili a Mllcoraceae, que afecta típicamente a pa­
cientes con cetoacidosis diabética o inmunosupresión. Esta in­
fección agresiva y fatal se adquiere por la inhalación de esporas, 
que dan lugar a unlt infección de vfas respiratorias altas . Des-
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pués la infección se extiende a los senos contiguos y posterior­
mente a la órbita y el cerebro. La invasión de los vasos sanguí­
neos l)Or las hifas produce una \"asculitis oclusiva 0011 infarto is­
quémico de lo, tej ido~ orbi t :l rio~. 

l . La p resentación e~ con tumefacción facial y periorbilaria 
de inicio gradu:.I. diplopf:. y pérdida visual. 

2. Signos 
• Un infano isquémico ~upcrpue~ to ti necrosis séptica es res­

ponsub1c de la csc:.ra negra que puede aparecer sobre el pa­
ladur. los cornetes. clt:.bique nasal. la piel y los párpados 
(Fig. 17.34). 

• Oftulmoplejfa. 
• La progresión es más lenta que en la celuliti s orbitaria bac­

teriana. 

Fil. 17.3<4 
Necrosis del párpado en una mucormicosis rinoorbitaria. 

3. Las comp licaciones inc luyen oclusión vascular reti niana. 
paráli s is múlt ipl es de pares cranea les y ocl usión cercbro­
vascular. 

4. Tratamiento 
• Anfotericina endovenosa. 
• Vendaje e i!Ti gnción diarios de las áreas afectadas con an-

fot e ri c ina. 
• Escisión amplia de los tejidos desvitaJ izados y necróticos. 
• El oxfgeno hipcrbárico asociado puede ser útil. 
• Corrección de los defectos metabólicos subyacemes. si es 

posible. 
• La exenteración puede ser neces:.ria en los casos graves 

que no responden. 

• Enfermedades 
inflamatorias 

Enfermedad inflamatoria orbitaria 
idiopática 

La enfermedad intlamntoria orbitaria idiopática (EIOI). previa­
mente denominada seudotumor orbitario. es un trastorno inhabi -

lu al caracterizado por lesiones o rbitarias no neoplás icas y no 
infecciosas que ocupan espacio. El proceso innamatorio puede 
afectar a cualquiera 0:1 todos los componentes de los tej idos 
blandos dc h. órbita . El anális is histopatológico muestra la cxis· 
tencill de infiltmd ón innllmatoria celular pleomórfica por fibro­
sis react ivll . lX! ro aún no se ha conseguido mostrar una relación 
entre los signos clínicos y patológicos y el curso subsiguiente de 
la cnfennedad. L. ... enfennedad unilaleml es la nonna en los adulo 
tos. pero en los niños puede haber afectación bilateral. L ... afecta· 
ción orbitaria y sinusal s imultánea es una entidad distinta mra. 

Signos clínicos 

l. La presentación suele ser entre la tercera y la sexta décadas 
de la vida con enrojecimiento. tumefacción y dolor ag udo. 
que suele ser uni lateral. 

2. Signos 
• Proptosis congestiva y oftalmoplej ía. 
• Disfunción del nervio óptico si la inflamación afecta a la 

órbita posterior. 
3. Curso c¡¡nlco. Es variable y sigue uno de los patrones si­

guientes: 
• Re misió n espontánea después de algunas semanas s in 

secuelas. 
• Episodios internlitentcs prolongados de actividad sin remi· 

s ión eventual. 
• Inflamación prolongada grave que a veces da lugar a fi brosis 

progresiva de los tej idos orbitarios y produce una «órbita 
congelada» camcterizada por oftalmoplejía (Fig. 17.35a-c), 
que se puede asociar con ptosis y afectación visual causada 
por afectación del nervio óptico. 

Tratamiento 

l. Observación. en los casos relat ivamente leves. en previsión 
de una posible remis ión espontánea. 

2. La biopsia puedc wr necesaria en los casos persistentes para 
confi rmar el diagnóstico y descanar una neoplasia. 

], Los corticoides sistémicos son eficaces en el 50-75% de los 
pacientes con afectación moderada o grave. La prednisolona 
amI. inicialmente 60-80 mgldía. se reduccdespués progresiva­
mente y se interrumpe. en función de la respuesta clínica. aun· 
que puede ser necesaria su reintroducción en caso de recidiva. 

4. La radiot erapia puede tenerse en cuenta s i no ha habido 
mejorfa después de 2 semanas de tratamiento adecuado con 
corticoidcs. Incluso un tmtamiento con dosis haj:.s (es decir. 
10 Gy) puede producir una remisión a largo plazo . y a veces 
permanente. 

5. Pueden ser necesarios fánnacos citotóxicos como ciclo· 
fos fmn ida 200 rngldía en caso de resistencia a los conicoides 
y a la radioterapia. 

Diagnóstico diferencial 

l. La cel ulitis orbitaria bacteriana debe considerarse cuan· 
do los tejidos orbitari os anteriores están muy in flamados. 
Puede ser necesaria una tanda de antibióticos sisté micos de 
prueba antes de que el diagnóstico correcto sea evidente. 
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Fig. t 7.15 
Oftalmoplejla debida a una «órbita congelada». (Cortesl ... de G. Rose.) 

2. L'lOT aguda grave liene muchos signos en común con la 
EJOI. pero la EIO I suele ser unila teral mientras que la OT 
suele ser bilateral. 

3. Trastornos sistémicos como grauulomatosis de Wegener. 
poliarteritis nociosa y mllcroglobuli nemia de Waldenstrom 
pueden manifestar una afectación orbitaria si milar a la EIOI. 

4. Tumores orbitarios malignos. especialmente metastásicos. 
5. La rotura de un quiste dermoide puede recordar una 

reacción inflarnntori a granulornatosa dolorosn secundaria. 

Dacrioadenitis aguda 

La afectnció n de la glándu la lagri ma l ocurre en aproximadn­
mente el 25 % de los pacientes con EIO!. Sin embargo. habitual­
mellle la dacrioadeniti s se produce de forma aislada. se resuelve 
espontáneamcllIe y no preci~ tralamiemo. 

Signos clfnIcos 

l. L."\ presentación es con un inicio agudo de molestias en la 
región de la glándula lagrimal. 

2. Signos 
• El edema del segmento laleral del párpado puede dar lugar 

a una ptosis ellnlCleTÍSllca en forma de S y distopia hacia 
abajo y hacia dentro (Fig. 17.36). 

• Tumefacción en la región de la fOS3de la glándula lagrimal. 
• Inyección de [a porción palpebral de la glándula lagrimal y 

la conjuntiva adyacente (Fig. 17.37). 
• La secreción lagri mal puede estar reducida. 

Diagnóstico diferencial 

l. Infección de la glándula lagrimal causada por parotiditi s. 
mononuclcosis y. más I"a rnrncn(c. b¡¡ctcrias. 

Órbita 

Flg.17.J6 
Dacrioadenitls del1!cha aguda. (Cortesla de G. Rose.) 

Flg.17.17 
Inyección de la gl;\ndu!a lagrimal y la conjuntiva adyacente en 
una dacrioadenitls aguda. 



2. La rotura de un quiste dermoide puede causar inll ama­
ción localizada cn la rcgión de la g lándula lagri mal. 

3. Los tumores malignos de la glándula lagrimal pueden 
causar dolor pero el inicio no suele ser agudo. 

Miositis orbitaria 

La miosi ti s orbitari a. una inllamación inespccífica idiop5tica de 
uno o más dc los mú sculos ext raoculares. se considera un subti­
po dc flOL 

Signos clínicos 

l. La presentación suele ser a l princ ipio de la vida adulta con 
un inicio brusco de dolor exaccrbado con los movimientos 
oculares y di plopía. 

2. Signos 
• Edcma palpcbraL ptosis y quemosis. 
• Empeoramicnto del dolor a l intentar la mi rada dentro del 

campo de acción del/de los músc ulo/s afectado/s y diplo­
pía como resu ltado de su menor acción. 

• Inyección vascular sobre e l múscu lo afectado. 
• Proptosis leve. 

3. La TC muestra agrandam iento fus iforme de los múscul os 
afectados. con o s in alteración de los tendones de inserc ión 
(Fig. 17.38). 

FII·17.J8 
Te axial que muestra un agrandamiento fus iforme del músculo 
recto lateral izquierdo en una miositis orbitaria. 

4. El diagnóstico diferencial incluye la celuliti s orbitaria, 
miopatía dist iroidca y síndrome de Tolosa-Hunt. 

5. Curso 
a. Afectación /10 recurrente aguda que se resuelve espomá­

neamente en 6 semanas . 
b. Enfermedad crónica, que se caracteriza por un cpisodio 

aislado que persiste durante más de 2 meses (a menudo du­
rante años) o ataques repetidos que pueden dar lugar a mio­
patía restric tiva permanente. 

Tratamiento 

Se di rige a aliviar el malestar y la disfunc ión. acortar el curso y 
evitar las recurrencias. 

1. Los agentes antiinflamatorios no esteroideos (AINE) 
pueden ser adecuados en los casos leves. 

2. Se necesitan corticoides sistémicos en la mayoría de los 
casos y generalme nte producc n una mejoría especlacular. 
aunque hay recidivas en el 50% de los casos . 

3. La radioterapia también es efectiva. especial mente para li­
mitar las recurrencias. 

Síndrome de Tolosa-Hunt 

El síndrome de Tolosa- Hunt es un cuadro raro causado por una 
inllarnación granulomatosa inespecífi ca dcl seno cavernoso. la 
li sura orbi ta ria superior y el ápex orbitario. El curso cl ínico se 
caracteriza por rcmi siones y rccu lTencias. 

l. La presentación es con diplopía asociada con dolor ipsi la­
teral periorbitario o hemicraneal. 

2. Signos 
• La proptosis. si cxistc. suele ser leve. 
• Par;.í!isis de los nervios molores ocu lares y frecuentemente 

afectación motora de la pupila. 
• Pérd ida sensorial a lo la rgo de la distribución de la prime­

ra y la segunda divi siones del nervio lrigémino. 
3. Tratamiento ton cOr1icoides sistémicos. 

Granulomatosis de Wegener 

La granulomatosis de Wegener (l'er Capítulo 20) afecta a la ór­
bita. a menudo de rorma bilateral. generalmente por disemina­
ción contigua de la inll amación desde los senos paranasales o la 
nasofa ri nge. La afectación orbitaria pri maria es menos frec uen· 
te. La posibilidad de una granulomatosis de Wegener debe plan­
tearse en todos los pacientes que presentan enfermedad inflama­
toria orbitaria bilatera l. especialmente s i se asocia con patología 
si nu sal. Los anticuerpos citoplasmát ieos antincutrofíli cos 
(ANCA) son una prueba serológica útil. 

l. Signos 
• Proptosis. congestión orbitaria y oftalmoplejfa (a menudo 

bi lateral). 
• Dacrioadeni ti s y obstrucc ión del conduelo lagrimal. 
• Otras complicaciones ocu lares coexi stentes incl uyen es· 

c1eritis y queratitis ulcerativa periférica. 
2. Tratamiento 

• Una combinación sistémica de ciclofosfamida y corticoi­
des es altamente efectiva. En los casos res istentes pueden 
resu ltar útiles la ciclospori na. la azat ioprina. la globul ina 
ant it imocito o plasmaféresis. 

• Puede ser necesaria la descompresión en pacientes con 
afectación orbitaria grave. 

• Malformaciones vasculares 

Varices primarias 

Las varices primarias están formadas por segmentos debilitados 
del sistema venoso orbitario. de longitud y complejidad varia· 



bies. Son intrínsecas a la circulación y se agrandan con el au­
mento de la presión venosa. y su distensibilidad varía segú n el 
espesor residual y la resistencia de sus paredes (Fig. 17.39) . La 
mayoría de los casos son unilaterales y el lugar más frecuente es 
el nasal superior. La Te y las radiografías si mples muestran ne­
bolitos en aprox imadamente el 20% de los casos. 

Fig.17.39 
Mecanismo de proptosis intermitente causada por varices 
orbitarias. 

Fil. 17.41 

l. La presentación osci la de la primera infancia a la mediana 
edad tardfa. 

2. Signos 
a. Propto.~is intermitente que no se asoc ia con signos exter­

nos. La proptosis no es pul sát il ni se asoc ia con un soplo . 
Las venas orbi tarias están desprovistas de válvu las. por 
lo que una proptosis rápi damente revers ib le puede ser 
precipitada o acen tuada por el aumen to de la presión 
ve nosa po r tos, esfu erzo. man iobra de Va lsa lva (Fig . 
17.40). ponerse de pie o comprim ir externamente las 
venas yugulares. Los pacientes con lesiones de larga evo­
lución pueden presentar atrofia de la grasa ci rcundante y 
enoftalmos asociado con un surco superior más profu ndo 
en la posición de reposo. reversibl e con el aumento de la 
presión venosa. 

b. Lesiones visibles en el párpado (Fig. 17.41) Y bajo la con­
juntiva (Fig. 17.42). que pueden acentuarse también al rea­
lizar la maniobra de Valsalva. 

c. Combinaci6n de lesiones visibles y proptosis (lo más fre­
cuente) . 

3. Las complicaciones incl uyen hemorragia orbitaria aguda y 
trombosis. 

4. El tratamiento se realiza mediante resección quirúrg ica. 
que es técnicamente difícil porque las lesiones son friables y 
sangran fácil mente. Las indicaciones de la intervención qui­
rú rg ica incl uyen epi sod ios repetidos de trombosis, do lor, 
proptosis grave y compresión del nervio óptico. 

Fig.17.40 
Varices orbitarias. 
(a) Antes de la 
maniobra de Valsalva; 
(b) con la maniobra 
de Valsalva. 

Varices orbitarias que afectan al párpado izquierdo. (a) Antes de la maniobra de Valsalva; (b) con ta maniobra de Valsa!va. (CorteJla de G. 
Rose.) 
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Fi¡. 17.42 
Varices orbitarias que se extienden bato la conjuntiva. 

Linfangioma 

Los linfangiomas orbitarios no son neoplasias sino malforma­
ciones vasculares benignas. abort ivas y no funcionales q ue se 
ramifi can en la órbila y pueden afec:tar también a la orofari nge. 
Au nque están aislados hemodinámieamente de la circu lación, 
puede producirse la hemorrag ia en In luz, dando lugar a la for­
mación de quistes «de chocolate» rel lenos de sangre. Los linfan­
giomas se pueden confundir con anomalías venosas orbitarias y 
hcmangiomas. 

l. La pre se ntación suele ser en la primera infancia. 
2. Signos 

a. Las lesiones alller;ores muestran típicamenle varias ma­
sas blandas azu ladas en el cuadmnle nasal superior con un 
componente conjumival quístico asociado. 

b. Las lesiones posteriores pueden causar una proplosis len­
lamenle progresiva o inieialmen\e pueden permanecer 
dormidos y presentar un inicio brusco de proptosis doloro­
sa secundaria a unu hemorragia espontánea. Posteriormen­
te la sangre queda enquislada con la formación de «qui SICS 
de chocolate» que pueden regresar esponláneamente con 
el paso dcltiempo. 

3. El tratamie nto mediame escisión quirúrgica es difíci l por· 
que los Ji nfangiomas so n friables. no está n e ncapsulados. 
sangran f:ic ilmente y pueden infil lrar los tej idos orbitarios 
nonnales. Si los «quistes de chocol:ltc» persislen y compro· 
meten la visión de l paciente. deben drenarse o extirparse to­
talmente mediante vaporización controlada empicando un 
láser de dióxido de carbono. 

Fístula carótido-cave rnosa 

Una fistula aneriovenosa es una comunicación anomlal entre una 
arteria y una vena. La sangre en la vena afectada «sc anerial ila». 
la presión venosa aumentll. y el drenaje venoso puede estar alte­
mdo en proporción y dirección. L1 presión arterial y la perfusión 
lambién est,1n disminuidllS. En una ríSlUla carotido-cavcmos.1 hay 
una comunicac ión anorma l entre la arteria carót ida y e l seno 

cavernoso. Cuando la sangre arterial flu ye hacia dclanle al inte riOf" 
de las ven:ls oftá lmicas. se producen manifestaciones oculares 
debido a estasis venos;1 y arterial al rededor del ojo y lu órbi ta. 
aumento de la presión venosa cpie&Cleral y disminución del flujo 
sanguíneo arterial hacia los pares cmneales dentro del seno ca ver­
noso. Las fístulas carót ido-cavernosas se pueden clasificar de 
acuerdo con : (a) f!/ i%gicl (espontánea o traumática). (b) hl'lI/odi· 
IllÍlI/ica (fl ujo alto o bajo) y (e) (//!(I/omía (directll o indirecta). 

Fístula ca rótido-cavemosa directa 

Representando el 70-90% de todos los ¡;asos. las fístulas direc­
tas so n shu nts de fl ujo alto en los que la S3ngre arterial pasa 
direclamente al inlcrior del seno cavcrnoso a lfól vés de un defec­
to en la pared de la poreión intracavernosa de la arteria car6tida 
interna n cnusa de lo siguiente: 

l . El trau m a tis m o c ranea l es responsable del 75% de los 
casos. Una fractura de la base del cráneo puede causar des­
garros en la arteria carótida interna intracavemosa de alrede­
dor con el inicio repenti no y espectacu lar de los s íntomas y 
los signos. 

2. La rotura espontánea de un aneurisma carolídeo inlraca­
vemoso o una aneria atcroscler6tica suponen el reslo de los 
casos. Las mujeres posmenopáusicas hipertcnsas presentan 
un riesgo especialmemc alto. Las fístulas espontánens suelen 
lencr fl ujos más bajos y s ínlomas menos graves que las fístu­
las Imu málicas. 

Signos clínicos 

l. La p rese n tación puede ser al cabo de días o semanas des­
pués dc un traumatismo craneal con la tríada clásica de prop­
tosis pulsáti l, qucmosis conjuntival y un ruido soplante en la 
cabeza. 

2. Los signo s suelen ser ipsilatemlcs a la físlu la. aunque pue­
den scr bilaterales o incluso contralaterales debido a las co· 
nex iones vascu lares a través de la línea media entre los dos 
senos cavcrnosos. 
a. A ll teriores 

• Ptosis y quemosis (Fig. 17.43). 

Fig. 17.04 3 
Quemosis en una fistu la carótido·cavernosa con flu jO aloo. 



La proptosis es pul sátil y se asocia con un ru mor o un 
frémilo . y ambos pueden ser abolidos por la compresión 
carotídea ipsilateral en el cuel lo. También pucde existir 
un rumor cefálico. 

• La presión intraocul ar está aumentada secundari amente 
a la e levación de la presión venosa epiescleral y a con­
gestión orbitari a. 

• La isquemia del segmenlu anterior se caracteriza por ede­
ma epitelial comeal. células acuosas y destellos. atrofia 
del iris. rubcosis y catarata. 

h. La oftalmoplejÚl sucede en el 60-70% de los casos debi­
do a afectación de los ne rvios motores oculares por el 
trau matismo inicial. el aneurisma carotídeo intracaverno· 
so o la propia fístula. El sexto par es e l afectado co n 
mayor frec uenc ia debido a su localización li bre de ntro 
del seno ca vernoso. El tercer y e l cuarto pares. situados 
t:n la pared late ra l del seno. csuín afec tados co n menor 
frecuencia. La ingurgitación y la tumefacción de los mús­
culos extraoculares pueden eOJ1lribuir también a la moti ­
lidad ocu lar deficiente. 

c. El examen deljofldode ojo muestm tumefacción de lapapi­
la óptica, dilatación venosa y bcmorragias intrarretin ianas 
por estasis venosa y altemción del Oujo s.1nguíneo retiniano. 
Las hemorragias prcrrct inianas o vítreas son raras. 

3. Exploraciones especiales . La Te y la RNM muestran 
promi nencia de la vena oftá lmica superior y agrandamiento 
difuso de los músculos cxtraoculares. El diagnóstico defi ni­
tivo incluye la angiografía arterial con inyección selecti va en 
las arterias carótidas intema y externa, y la circulación ver­
tebral. 

4, El pronóstico visual es malo. y aproximadamente el 90% 
de los pacientes presentan pérdida visual. 
a. La pérd ida visual inmediata puede deberse a lesión coi n­

cidente ocular y del nervio óptico en el momento del trau· 
matismo craneal. 

b. La pérdida visual tardía puede deberse a una serie de com­
plicaciones como queralOpatía por ex pos ic i6n. glaucoma 
secundario. oclusión de la vena retiniana central . isquemia 
del segmento anterior o neumpatía óptica i ~;q uémica. 

Tratamiento 

La mayoría de las ffstu las carótido-eavernosas no comprometen 
la vida: el órgano principal en peligro es e! ojo. La cirugía está 
indicada si no se produce el cierre espontáneo sec undario a 
trombosis del se no cavernoso. Es mucho menos probable que 
las fístulas postraumát icas cierren por sí solas que las fístulas 
espontáneas por su flujo sanguíneo alto. 

1. Las pri ncipales indicaciones de tratamiento son glaucoma 
secundario. diplopía. TUmor o cefalea inwlerahles. proptosis 
grave que cllusa queratopatfa por exposic ión e isquemia del 
segmento antcrior. 

2. La radiología intervencionista supone la oclusión de la 
fístu la con balones intravasculares introducidos e n el seno 
cavernoso por vía arterial. a través del desgarro de la arteria 
carótida interna. o por vfa venosa. a través de! seno petroso 
inferior o la vena oftál mica superior. 

Órbita 

Fístula carótido-cavernosa indirecta 

En una fístula carótido·cavernosa ind irecta (shunt dura]). la por· 
ción intracavemosa de la arteria carótida interna permanece in­
tacta y la sangre arteri al fluye a través de las ramas meníngeas 
de las arterias carÓ1idas interna o externa ind irectamente dentro 
del seno cavernoso. Los signos clínicos son mucho más sutiles 
que en una fístu la directa porque una fístu la indirecta tiene un 
!lujo sanguíneo lento. de forma que el trastorno puede diagnos­
ticarse equivocadamente o pasar desapercibido. 

l. Tipos 
Entre las ramas meníngeas de la arteri a carótida interna y 
e! seno cavernoso. 
Entre las ramas meníngells de la arteria carótida externa y 
el seno cavernoso . 

• Entre las ramas meníngeas de ambas arterias carótidas in­
terna y externa y el seno cavernoso. 

2. Causas 
a. Malformacio/les congénita~ , en las que el inicio de los sín­

tomas es precipitado por trombosis vascular intracraneal. 
h. RotllTa espontánea. que puede ser precipitada por trauma­

tismos menores o tracción, especialmente en pacientes hi­
pertensos. 

3. La presentación es con e l inicio gradual de enrojecimiento 
de uno o amoos ojos causado por ingurgitación vascular con­
juntiva!. 

4. Los signos son variables. 
Vasos sanguíneos conju ntivales y epiese!eralcs d ilatados 
(Fig. 17 .44) . 

Fig.17.44 
Dilatación de los vasos sangufneos conjuntivales y epiesclerales 
en una comunicación carÓtido-cavern?sa con flujo bajo. 
(Cortesía de K. Sehml.) 

Pu lsación ocular exagerada que se detecta mejor con tono· 
metría de aplanamicnto. 
Presión imracraneal aumentada. 

• Proptosis leve asoc iada ocas iona lmente co n un rumor 
suave. 
Oftalmoplejfa habitualmente causada por una parálisis del 
sexto par. 
El fondo de ojo puede ser normal o mostrar una dilatación 
venosa moderada. 
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5. El diagnostico diferencial incluye conjuntiviti s crónica. 
oftalmopatía tiroidea. glaucoma causado por alguna otra pa­
tología. y malformaciones arteriovenosas orbitarias que pue­
den simu lar shunts duralcs. 

6. A menudo es preciso el tratamiento con «radiología inter­
vencionista» para oclu ir las arte rias nutricias aunque algunos 
pacientes se recuperan espontáneamente. 

Lesiones quísticas 

Dacriops 

Un dacriops es un qu iste ductal de la glándula lagri mal. Es la le­
sión quística orbitaria más frecuente y suele ser bilateral. 

l. Signos. Una les ión qu ística redondeada a partir de la por­
ción palpebral de la glándu la lagrimal qu e prot ru ye en el 
fondo de saco superior (Fig. 17 .45). 

2. El tratamiento es la aspiración simple. 

Fig.17.45 
Dacriops de la glándula lagrimal. 

Quiste dermoide 

Un quiste dermoide es un teratoma quístico benigno (corisloma) 
derivado de un desplazamiento de ectodermo a una localización 
subcutánea a lo largo de las líneas em brionarias de cierre. Los 
dcrmoides están formados por líneas de epitelio escamoso estra­
tificado qucrat inizado (como la pic!). tienen una pared fibrosa y 
cont ienen apénd ices dérmi cos co mo glándulas sudoríparas, 
glándulas sebáceas y folículos pi losos . Los qui stes epidermoi­
des no contienen estructuras anejas. Los dermoides pueden ser: 
(a) superficiales o (b) profulldos. localizados por delante o por 
detrás del septum orbitario. respectivamente. 

Quiste dermoide superficial 

l. La presentadon es en la in fanc ia con un nódu lo indoloro 
generalmcnte localizado en la parte superotemporal y a veces 
superonasal de la órbita. 

2. Signos . Una masa fi rme. redonda. suave y no dolorosa de 
1-2 cm de di ámetro que se mueve libremen te bajo la pi el 
(Fig. 17.46). Los márgenes posteriores son fác ilmente pal­
pahles. lo que denota un origen o una extensión poco pro­
funda. 

Fig.17.46 
Dermoide superficial. 

3. El tratamiento es la extirpación total. procurando no rom­
per la lesión. ya que la salida de querati na hacia el tej ido ci r­
cundante da lugar a una inflamación granu lomatosa grave. 

Quiste dermoide profundo 

l. La presentacion es en la adolescenci a o la vida Hdulta. 
2. Signos. Proptosis. distopia o una lesión en forma de masa 

con bordes posteriores mal defi nidos. Algunos dermoides 
profundos que pueden asociarse con defectos óseos. pueden 
extenderse más allá de la órhita en la fosa infratempora! o in­
tracranealmente. 

3. La Te muestra una lesión heterogénea y bien circu nscrita 
(Fig. 17.47). 

4. Se reco mienda el tratamiento mediante ex tirpación total 
porque los dermoides profund os crecen y pueden verter su 
contenido en los tejidos adyacentes. Esto dlllugar a unll infla­
mación granulomatosa dolorosa. a menudo seguida de fibro­
siso Si no se cxt irpan completamente. pueden reaparecer y 
causar inflamación persistente de b:0a intensidad . 

Mucocele 

El mucocele se produce cuando el drenaje de las secreciones 
norma les del seno paranasal está obstruido por infección. 
alergia. traumati smo. tumor o estrechamiento congénito. Hay 
una acumu lación quística de secreciones mucoides y residuos 
epi teliales que aumenta lentamente y erosiona de form a gra­
dual las paredes óseas de lo s senos, y causa síntomas por 
invasión de los tejido s de alrededor. La invasión orbitaria 
suele producirse a part ir de mucoce1es fronta les o etmoidales. 
y só lo en muy raras ocasiones de los que se originan en los 
senos maxilares. 

-- --



Fig. 17."7 
Te coronal que muestra un dermoide profundo en la órbita 
medial derecha. 

l. La presentación es en la vida adulta con una combinación 
de proplOsis, distopia, diplopía o epífora. El dolor no es fre­
cucnle si no hay infección (mucopioccle). 

2. Signos. Dolor froma!. proptosis o dii'>lopia (Fig. 17,48), Y tu­
mefacción periorbilaria o del pár¡Xldo superior (Fig. 17.49). 

Flg.17 ... a 
Distopla izquierda debida a un mucocele fron tal. 

l, La TC muestra una masa de tejido blando con ade lga7:1-
miento de las ¡Xlredcs óse:lS del seno. 

4, El tratamiento supone la el iminación completa del muco­
cele. y el restablecimiento de un dren:0e sinusal normal o la 
oblilCración de la cavidad sinu sal. 

Órbita 

Flg. '7.04' 
Tumefacción del pár pado superior debida a un mucocele 
frontal. (Cortesía de C. BlIrry.) 

Encefalocele 

Un enccfalocele está formado por la herniación del contenido 
intr:lcmneal a tmvés de un defecto congénito de la base del crá­
neo. Un tneni ngocelecontienc ~lo dur:lInadrc, mientTas quc un 
meningocnccfalocele también contiene tejido cerebral. Los dos 
tipo~ principa les de encefa locele orbit llrio son: (a) muuior 
(frolltoetmo idlll) y (b) posterior (a~oe iado con displasia del 
hueso esfenoides) . 

l . 1...:1 presentación suele ~er durante la infancia . 
2. Signos 

Los encefaloceles anteriore1> afect an a una parte supero­
medial de la órbita y dc~pla/";lIl el globo ocular hacia delan­
te y lateml mente (Fig. 17.50). Los encefaloceles postcrio­
res dC1>plazan el globo ocular h:lci .. delante y hacia aoojo. 

Fig.17.S0 
Encefaloc::cle anterior. 

• El qui ~te :tumell(ll de tamaño II I hacer esfuerzo o llo rar y 
puede reducirse con presión manual. 

• El quiste dll lugar a una prop(o~is pulsáti l porque hay una 
comunicación con el cspacio subafilcnoideo, pero no hay 
frémito ni m mor pOf<lue la comunicac ión no es vasculll r 
(Fig. 17.5 1). 

l . 1 .... 1. TC mucstm el derecto óseo re~ponsab le dc la hemiaci6n. 
... Diagnóstico diferencial 

ti. En los cncefalocclcs ali ler;ore~', otras causas de tu mefac­
ciones eantll lcs mediales como los quistes dermoidcs y los 
amni ontoceles del saco lagrima l ( VN" Fig. 2.24) . 
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Fig. n.51 
Mecanismo de la proptosis pulsátil en un encef:alocele. 

b. En los encefaloceles posteriore.\'. otras lesiones orbitarias 
que se presentan al principio de la vida incluyendo hcman­
gioma capilar. xantogmnu loma juvcniL tcratoma y microf­
talmos con qui ste. 

S. Asociaciones 
a. Otros defectos 6l'eos . como hipcrtelorismo. puente nasal 

amplio y fi sura pal ll tina. 
b. L.'lsasociacioues oclllares son microft,.l mos. colobomas y 

el síndrome de /IIomil/g g/ory. 
c. La lIeurofibromatosis-1 es una asociac ión frecuente del 

cnccfal ocele ¡Xlstcri or . 

• Tumores 

Hemangioma capilar 

El hemangioma capilar es el lUmor más frecuente de 1:\ órbi ta y 
135 áreas periorbitarias en la infancia. El tumor puede prescntar­
sccomo una pcquei'ia lesión aislada de significado elfnico mfni ­
mo o como una masa desfigurantc que puede causar afectación 
visual y complicadones sistémicas. 

Signos clínicos 

El diagnóstico suele hacerse simplcmeme por inspección. Las 
lesiones pueden ser superficiales. subcutáneas. profundas o en 
combinación con diver~m aspectos y efectos ocul ares. 

1. La prese ntación suele ser en el pe ríodo neonatal. pero 
nunca al nacer. 

2. Signos 
Lo~ nevus «en fre s. .. ,. supcrfic illlc~ cn los párpado~ wn fre­
Clientes. 

• Hemangioma subcutáneo en los párpados o la órbita super­
fi cial con a~pccto azu l oseuro o púrpura a tmvés de \ .. piel 
suprayacente (Fig. \7.52). 
La órbita anterior superior suele cstar afect:.dn y el tumor 
puede causar di~ top ia (Fig. 17.53). 

Fil' 17.52 
Hemangioma capi la r subcutáneo y nevus cutáneo en fresa. 

Fig 17.53 
Hemangioma capilar orbitario ancer lor precoz. 

Tumo r orbitario profun do quc puede dar lugar a proptosis 
unilateral sin eolomción de la piel. 

• L.'l afectación hemangiomato<;l\ de la conjunt iva palpebml 
y del fondo dc saco es frecuente y puede sc r una clave 
di agnóstica imponantc. 
Un gran tumor puede creccr y ca mbiar de co lor a azul 
oscuro durante ellI,lIl to o el esfuerl.o . pero no hay pulsa­
ción ni rumor . 

• Los hcmangiomas capilares coexistentes en otras zonas del 
cuerpo ex isten en aproxi madamente el 25 % de los casos. 

3. La TC puede ser necesaria a veces para las lesiones profun­
das cuando el di agnóstico no es aparente por simple insJX.'C­
ciÓn. La lesión aparece como una masa de tej ido blando ho­
mogéneo en la órbita anterior o como una masa por fuera del 
cono ocular con ex pansiones posteriores «di git iformes». La 
cavidad orb itari:! puede mostrar agrand ll mient o. pero no 
existe erosión ósea. 

4. Curso. Se caracteriza por creci miento durante el pri mcr año 
de vid:! (Fig. 17 .54) seguido de involución espontánea gra­
dual que se inicia aproxi madamente 11 los 2 años de edad. La 



Fig.17.54 
El mismo paciente de la figura anterior varios meses después 
mostrando un aumento de tamaño del hemangloma. 

resoluci6n complcta se produce en el 40% de los pacicntes a 
la edad de 4 años y cn el 70% a la edad de 7 años. 

Asociaciones sistémicas 
Los niños con hemang iomas grandes pueden tener las sigu ien­
tes enfermedadcs: 

l. Insuficiencia cardíaca con alto gasto. 
2. Síndrome de Kasabach·Merritt. que se caracteriza por 

trombocitope nia. anemi a y bajos niveJes de factores coagu­
lantes. 

3. Síndrome de Maffuci. que se ca racteriza por hemangio­
mas cutáneos. encondromas de las manos, pies y huesos lar­
gos. así como arqueamiento de los huesos largos. 

Tratamiento 

1. Indicaciones 
Ambliopía. que suele ser secundaria a astigmatismo indu­
cido y anisometropía. 
Compresión del nervio óptico. 
Queratopatía por exposición. 
Una mancha cosmética grave, necrosis o infección. 

2, Métodos 
o. La i"yecciólI de corticoides (triamcinolona acetónido 40 mg 

combinada con betametasona 6 mg) dcntro de la lesión. si es 
subcutánea, es muy efectiva durante la etapa activa precoz. 
Las posibles compl icaciones son el paso for.wdo de la solu­
ción al interior de la arteria retiniana central. despigmenta­
ción cutánea y necrosis, sangrado y atrofia grasa. 

b. Los corticoides sistémicos admini~tr<l(los diariamente durante 
varias scmana~ también pueden resultar efectivos y son parti­
cularnlCnte úti les si hay un <.:ümpollCnte orbitario importante. 

c. La resecciólI local empleando un corte de cauterio puede 
reduci r el volumen de un tumor anterior circu nscrito, pero 
se suele reservar para la etapa inactiva tardía. 

d. Radioterapia o dosis bojas. 

Hemangioma cavernoso 

El hemangio ma cavernoso es el tumor orbitar io benigno más 
frecuente en los adu ltos. con un predom inio femenino del 70%. 

Órbita 

Au nque puede desarrollarse en cualq uier si tio c n la cavidad 
orbitaria, habitualmente se produce dentro del cono muscular 
justo por detrás del globo ocu lar. 

l. 1 .... 1. presentación es durante la cuarta o quinta décadas de la 
vida con una proptosis unilateral lentamente progresiva. En 
muj eres la tasa de crecimi ento puede ser acelerada por el 
embarazo. 

2. Signos 
• Proptosis axia l (Fig. 17.55). que puede asociarse con 

ede ma papi lar (Fig. 17.56a) y pi iegues coriorretin ianos 
(Fig. 17.56byc). 

• Si el tumor se localiza en el ápex orbitario puede compri ­
mir la papila y no causa una proplOsis signifi cativa. 

• La borTOsidad temporal de la visi6n es un signo ocasional. 

Fig, 17.55 
Proptosis axial derecha causada por un hemangioma 
cavernoso. 

3. La Te muestra una lesión ovalada bien circunscrita con po­
co refuerLo con el contraste. 

4. Es prcciso el tratamiento qu irúrgico medianle resecc ión 
e n la mayoría de los casos porque e l lumor crece gradual­
mente. Al cOrltrario queel hemangioma capilar. el hemangio­
ma cavernoso suele estar bien encapsulado (Fig. l 7.56d) y es 
relativamente fáci I de extirpar. 

Adenoma pleomórfico 
de la glándula lagrimal 

El adenoma plcomórfico (tumor benigno de células mixtas) es el 
tumor epi telial más frecuente de la glándula lagrimal y deriva de 
los conductos, la estroma y los elementos mioepiteliales. 

Signos clínicos 

l. La presentación es dura!1le la qu inta década de la vida con 
una tumefacción doloro~a, lentamente progresiva, en el cua­
drante superior externo de la ó rbi ta, y de más de 1 año de 
duración. 

2. Signos 
Un tumor que se origina en el lóbulo orbiwrio de la glán­
dula lagrimal se caracteriza por un a masa no do lorosa, 
suave y !irme en la fosa lagri mal. con distopia inferonasal 
(Fig. 17.57). 

• El tumor tiende a extendc rse hacia atnís y puede causar 
proptosis (Fig. 17.58), oflalmop lejfa y pliegues coroideos. 
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Fig. 17.57 
Distopia inferonasal debida a un adenoma pleom6rfico del 
lóbulo orbitario de la glándula lagrimal. (Cortesía de G. Rose.) 

Flg.17.58 
Proptosis causada por un adenoma pleom6rfico del lóbulo 
o rbitario de la glándula lagrimal. 

1 
Fig.I7.56 
Hemangioma cavernoso de la órbita 
(ver texto). (Cortesfa del Wilmcr Eye Insti tute.) 

• Más raramente el tumor se origina en el lóblllo palpebm/. 
tiende a crecer hacia delante. produce una tumefacción del 
párpado superior y no desplaza al globo ocu lar (Fig. 17.59). 

Fig.17.59 
Adenoma pleom6rfico del lóbulo palpebra l de la glandula 
lagrimal. 

3. La Te muestra una masa redonda u ovalada. con un borde 
suave. con excavación de la fo sa de la glándula lagri mal pero 
sin deslrucci6n (Fig. 17 .60) . La les ión puede producir tam­
bién una indentación sobre el globo ocular. 

Tratamiento 
Se real iza medi ante resección quirúrgica. Si se sospecha fi rme­
mente el diagnóstico. es preferible evitar la biopsia previa. para 



Fi¡, 17,60 
Te axial que muestra un adenoma pleom6rfico derecho 
de la glándula lagr imal con excavación del hueso adyacente. 

que el tumor no se disemine en el tejido orbitrnio adyacente. aun­
que esto no siempre es posible en caso de incertidumbre diagnós­
tica. Los tumores del lóbulo palpcbral suelen resecarse a tmvés de 
una orbitotomía anterior (transeptal),j umo con un margen de teji-

, 

) 

Órbita 

do normal. Los que se originan en la porción orbitaria se extirpan 
a través de una orbitotomía lateral de la forma siguiente: 
a. Se incide el músculo temporal (Fig. 17.6 1 a). 
b. Se tal adra el hueso subyacente para serrar lo después (Fi g. 

17 .61 b) . 
c. La pared lateral de la órbita se retira y el tumor se diseca cui­

dadosamente (Fig. 17.6 lc). 
d. El músculo temporal y el pcriostio son reparados (Fig. 17 .6 1 d). 

El pronóstico es excelente si el tumor se ext irpa completamente 
sin di srupción capsu lar. Si el tumor no se extirpa completamen­
te o si se realiza una biopsia previa. la diseminación del tumor 
en los tejidos adyacentes puede dar lugar a recurre nci as que 
pueden ser malignas posteriormente. 

Carcinoma de la glándula lagrimal 

El carcinoma de la glándula lagrimal es un tumor raro con una alta 
morbilidad y mortal idad. En ordcn de frecoencia los principales 
tipos histológicos son: (a) quíslicn adenoideo, (b) adenocarcino­
ma pleomórfico. (c) mucoepidennoide y (d) de céllllas escamosas. 

Signos clínicos 
l. La presentación es durante la cuarta o sexta décadas de la 

vida con una histori a más corta que la de un tumor benigno. 

Fig.17.61 
Orbitotomía latera l 
(ver texto). 
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El dolor es un signo de malignidad pero también puede ocu­
rrir con lesiones inflamatorias. Un adenocarci noma pleomór­
fi co (tumor maligno de células mixtas) puede presentarse en 
tres situaciones clín icas: 
• Después de una resección incompleta o a trozos pequeños 

de un adenoma pleomórfico benigno. seguida de unn o más 
reci divas durante un período de varios años (;Un una posi­
ble transform ación maligna. 

• Como una proptosis de duración prolongada (y/o tu mefac­
ción del párpado superior) q ue bruscamente empieza a 
aumentar. 
Sin una historia previa de un adenoma pleornórfico en for­
ma de una masa en In glándula lagrimal de crecim iento rá­
pido (generalmente de varios meses de duración). 

2. Signos 
Existe una masa en el área lagrimal con di stopia infe rona­
sal (Fig . 17.62). 

Fig.17.62 
DistOpia Inferonasal y ptOsis debidas a un carcinoma de la 
glándula lagrimal. (Cortesía de G. Rose.) 

El tumor pucde extenderse hacia atrás e invadir la fisura or­
bi taria superior. dando lugar a congest ión conj untival y 
epiescleral y oft almoplejía (Fig. 17.63). 

Fig_ 17.63 
Edema y congesti6n periorbitarlos del globo ocular debidos a 
afectaci6n de la fisura orbitaria superior por un carcinoma de la 
glándula lagrimal. (Cortesfa de G. Rose.) 

• Es frecuen te la limitnción de la elevación y la abducción. 
• Hipoestesia en la región inervada por el nervio lagrimal. 
• Tumefacción del nervio óptico y pliegues coroideos. 

3. Exploraciones 
a. La re muestra erosión conti gua o invasión del hueso. Se 

observa calcificación del tumor con frecuencia. 
b. La biopsia es necesari a para establecer el diagnóstico his­

tológico. El tratamiento posterior depende de la extensión 
de la invasión del tumor de estructuras adyacentes que se 
ve en los estudios de imagen. 

c. Ln ~'aloración lIellrológica es obligatoria porque un ade­
noma quístico adenoideo tiende a diseminaf$e perineural­
mente y puede extenderse dentro del seno cavernoso. 

Tratamiento 
l . La cirugía r a dical , en forma de exenteración orbi taria o 

resección mediofacial. puede intentarse. pero desgraciada­
mente el tumor casi invariablemente no responde a la extir­
pación qui rú rgica total. y en la mayoría de los pacientes el 
pronóstico vi tal es extremadamente malo. 

2. La radioterapia combinada con resecc ión local puede pro­
longar la vida y reducir el dolor. 

Glioma del nervio óptico 

El glioma del nervio óptico es un astrocitoma pilocÍlico de creci­
miento lento, que afecta t ípicamente a chicas jóvenes pero que 
también se puede ver a veces en adultos. La ncurofibromatosi s- l 
es una asoci ación frec uente (l 'erCapítulo 20) . 

Signos clínicos 

1. La presentación en los niños es más frec uente hacia el final 
de la primera década de la vida con pérdida visuallcntnmen­
te progresiva, seguida por proptosis (Fig. 17.64). aunque esta 
secuencia puede ser inversa a veces. 

Fig. 17.64 
Ptosis grave causada por un glioma del nervio 6ptico. (Cortesía 
de G.Ro.e.) 

2. Signos 
• Disfunción del nervio óptico con una pérdida de agudeza 

visual desproporcionada en comparación con el grado de 
proptosis. 

• La cabeza de l nervio ópt ico está inicialmente edematosa 
(Fig. 17 .65a), y más tarde se vuelve at rófica. 

• Los vasos del shunt opticocil iar se ven sólo ocasionalmen­
te (l'erFig. 17.68). 

• Puede haber una di seminación intracraneal al qu iasma yc! 
hipotálamo. 



Fig.17.65 
Glioma del nerv io Óptico. (a) Edema papilar;(b) Te axial que 
muestra agrandamiento fusifo rme del nervio Óptico: (e) las 
flechas cortas señalan el perimetro del nervio óptico agrandado. 
y las flechas largas muestran el engrosamiento de la cobertura 
de la aracnoides; (d) sección de gran aumento que muestra un 
incremento de la celularidad y un engrosamiento generalizado 
de los haces de fibras nerviosas. (CortesJa del WHmer Eye Inniwte.) 

3. Exploraciones 
a. La Te m uestra un agra ndamiento fu siforme del nervio 

óptico (Fig. 17 .65b). 
b. La RNM puedl! mostrar extensión intracrancal (Fig. 17.66). 

Fig.17.66 
RNM sagital T1 que muestra invasiÓn del hipotálamo por 
un glioma del nervio Óptico en una neurofibromatosis·1 . 
(CortesJa de D. Armstrong.) 

Tratamiento 
Depende de si el tumor manifiesta eXlCnsión posterior. 

Órbita 

l. Observación en pacientes sin evidencia de creci miento tu­
moral , buena visión y ausencia de deformidad cosmética. 

2. Resección quirúrgica del tumor con conservación del glo­
bo ocular en pacientes con tumores que crecen, especialmen­
te si la visión es mala y la proptosis importante. 

3. Radioterapia, que se puede combinar ¡;un quimioterapia. 
pam los pacientes con extensión intracraneal de tumores que 
excluye la resección quin:irgica. 

El pronóstico vital es variable. En algunos pacientes el tumor 
tiene un curso indolente con poco creci miento, mientras que en 
otros puede extenderse intracranealmente y comprometer la vida. 

Meningioma de la vaina del nervio óptico 

Los meni ngiomas se originan en las células men ingoteliales de 
las vellosidades aracnoideas. Sin embargo, los meningiomas or­
bitarios primarios que se originan en la cobertura del nervio óp­
tico son muy raros. representando aprox imadamente el 2% de \o­

dos los meningiomas. Son menos frecuentes que los gl iomas del 
nervio óptico y se encuentran con mayor frecuencia en mujeres. 

Signos clínicos 
l. La presentación es en la edad media de la v ida con una 

afectación gradual unilateral de la agudeza visual. Los oscu­
recimientos transitorios de la visión pueden ser el síntoma de 
presentación en algunos pacientes. 

2. Signos. La tríada clásica consiste en: (a) pérdida visual, eb) 
atrofia 6ptica y (c) \"(/ws del SIIUIlI opticociliar. Sin embargo. 
la ocurrencia simultánea de los tres hallazgos en una persona 
es infrccuente. La secuencia de afectación es la siguiente: 

Disfunción del nervio óptico (Fig. 17.67b) Y tumefacción 
crónica de la papila (Fi g. l7.67a) seguida después de atro­
fia óptica. 

• u:>s vasos del shunt opticociliar (Fig. 17 .68) se encuentran 
en aproxi madamente cl30% de los casos y tienden a regre­
sar a medida que se produce la atrofia óptica. 

• Los defectos de la motilidad ocular res tr ictivos, especial­
mente en la mirada hacia arriba. pueden exist ir porque el 
tumor puede «entablillar» el nervio óptico (ver Fig. 17.67c). 

• La proptosis está causada por di seminación intracona1 del 
tumor y suele aparecer después del inicio de la pérdida visual. 

NB: Esta secuencia es opuesta a la que se ve con tumo­
res situados fuera de la cobertura de la duramadre, en la que 
la proptosis se produce mucho antes de la compresión del 
nervio óptico. 

3. La Te muestra engrosamiento tubu lar y calcificación del 
nervio óptico (Fi g. 17 .(9). 

Tratamiento 
l. La observa ción puede ser adecuada en los pacientes de me­

diana edad con tumores de crecimiento lento porque el pro­
nóst ico es bueno. 
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Fig.17.68 
Shunts opt icodliares. (Corte~ia de C. Barry.) 

2. Resección quirúrgica en los pacientes jóvenes con tumo­
res agresivos, especialmente si cl ojo también es ciego. 

3. Radioterapia en casos seleccionados . 

El pronóstico vital es bueno en adultos. aunque e l tumor puede 
resultar más agresivo y a veces fatal en los niños. 

Neurofibroma 

Neurofibroma plexiforme 
El neurofi broma plexifonne (difuso) es el tumor nervioso peri­
férico más frecuente de la órbita y OCUlTe casi exclusivamente en 
pacientes con neurofi bromatosis- l (ver Capítu lo 20). 

Flg.11.69 

Fig.17.61 
Meningioma de la vaina del nervio óptico. 
(a) Edema papilar; (b) defecto del campo 
visual; (el las fl echas señalan el nervio óptico 
rodeado por el menlngioma; (d) sección de 
gran aumento que muestra el nervio óptico 
(NO) y el meningioma (M). (Cortesla delWilmer 
Ere Institute.) 

Te coronal que muestra engrosamiento del nervio óptico 
Izquierdo por un meningioma de la vaina del nervio óptico. 

l. La presentación es en l¡¡ primera infancia con tumefacción 
periorbi tari a. 

2. Signos 
Afe¡;tación difusa de la órbita e hipertrofia desfigurante de 
los tejidos perioculares (Fig. 17.70) . 

• La afectación de los párpados causa una ptosis mecánica 
y una deformidad característica en forma de S. A la pal­
pación los tej idos afectados se sienten como una bolsa de 
gusanos. 
La pulsaci6n orbitaria sin rumor (se detecta mejor con la 
tonometría de aplanación) puede existi r si el paciente tiene 
un defecto congénito asociado del asa mayor del hueso es­
fen oides(Fig.1 7.7 1). 



Fig.17.70 
Afectación periocular por un neurofibroma plexlforme. 

3. El tratamiento es extremadamente difícil. La cirugía debe 
evitarse en lo posible debido a la illlrincada relación entre el 
tumor y estructuras orbitarias importantes. 

Neurofibroma aislado 

El neurofibroma aislado (localizado) es mucho menos frec uen­
te y se asocia con neurofibromatosis-l en aproximadamente el 
10% de los casos. 

l. La presentación es en la tercera o cuarta décadas de la vida 
con proptosis insidiosa levemente dolorosa no asociada con 
afectación visual o disfunción de la motilidad ocular. 

2. El tratamiento mediante resección suele ser sencillo porque 
el tumor está bien circunscrito y es relativamente avascular. 

Linfomas 

Los linfomas de los anexos oculares (es decir, conjuntiva, glán­
dula lagrimal y órbita) constituyen aproximadamente el 8% de 
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todos los !infomas extraganglionares. Representan el extremo del 
espectro de las lesiones linfoprolifcrativas. y en el otro lado se 
encuentra la hiperplasia linfoide reactiva benigna. Para aumentar 
la complejidad di agnóstica existe una ('zona gris» cntre los dos 
polos del espectro en la que no se puede establecer un diagnósti­
co exacto mediante técnicas histológicas convencionales. 

Clasificación 

La clasificación REAL (Revised European-American Lympho­
ma) subdividc los linfomas en ci nco tipos, con un incremento 
progresivo del ricsgo de enfermedad extraganglionar en el mo­
mento del diagnóstico, de diseminación con el tiempo y de muer­
te relaóonada con cI tumor. 

Linfoma de células 8 en zona marginal extraganglionar. 
Linforna central fol icular. 
Linfoma de células 8 grande difuso. 

• Plasmocitoma, 
• Li nfoma Hnfoplasmocítico. 

Signos clrnicos 

l. La presentación es insidiosa, generalmente durante la sex­
ta u octava décadas de la vida. 

2. Signos 
Se puede afectar cualquier parte de la órbita. y a veces la 
enfermedad es bilateral (Fig. 17,72). 

• Las lesiones orbitarias anteriores pueden palparse y tienen 
una consistencia gomosa (Fig . 17.73). 

• A veces e1linfoma puede estar confinado a la conjuntiva o 
las glándu las lagrimales. respetando la órbita. 

3. Las exploraciones sisté micas en todos los pacientes con 
lesiones linfoides hipcrce1ulares benig nas de la órbi ta son : 
radiografías de tórax, electroforesis dc las inmunoproteínas 
séricas. Te toracoalxiominal para detectar una posible afecta­
ción retroperitoneal y, si es necesario, aspirado de médula ósea. 

Fig.17.71 
TC que muestra ausencia det 
asa mayor del hueso esfenoides 
izquierdo. (a) Corte coronal; 
(b) corte axia l. (Cortesía de 
K. Nlschal.) 
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FIg.17.72 
Linforna o rbitar io bilateral. 

Fig. 17.73 
lInfo rna o rbitario ante rior. 

4. El curso clínico es variable y puede ser impredecible. En al­
gunos pac i~n tes los signos hi ~to lógicos despienan sospecha de 
malignidad pero la lesión se resuelve espontáneamente o con 
ayuda de eortieoi des sistémicos. En otros pacientes. lo que 
parece ser una hipcrplasia linroide benigna y reactiva puede 
seguirse al cabo de vurios años por la aparición de un linroma. 
El tratamiento se realiza mediante radioterapia para las lesiones 
localizadas y quimioterapia para la enrermedad diseminada. 

Rabdomiosarcoma 

El rabdOl1liosarcoma es el tu mor mali gno orbi tar io pri mari o 
más frecuente en ni ños. El principal papel del oftalmólogo se li­
mita al diagnóstico mediante biopsi a por incisión seguido de 
una derivación rápida al oncólogo pediálrico. 

Signos clínicos 

l . La presentación es en la primera década de la vida (edad 
media de 7 anos) con una proptosis rápidame nte progrcsivu que 
puede confundirse inicialme nte con un proceso in nammorio. 

2. Signos 
La localización más frec uente es retrobulbar. seguida de la 
superior y la inferior (Pig. 17.74). 

Fig. 17.74 
Rabdomiosan::oma. (Cort"~ de D.T:ayIor.) 

• Existe una mnSJ:1 palpable y ptosis en aprox imadamentc la 
tercera panc de los casos (Pig. 17.75). 

Fig. 17.75 
Rabdemiesarcema. {Corte$fa de D.Tay1 or.) 

• La tumefacción y la inyección de la piel suprayacentc ~e 
producen más larde pero la piel no está. caliente (Fig. 17.76). 

Fig. 
Eritema e ingurgltad 6n vascular del párpado ased ados a 
rabdomiosarcoma. (Cortesll de M. Szretler.) 

Los tumores paramcnfngcos muestran destrucción ósea. 
diseminació n a los gang li os linfáticos y arcclnc ió n de l 
SNC. 



3. La Te muestra una masa mal definida de densi dad homogé­
nea. y a menudo hay destrucción ósea adyacente (Fig . 
17.77). En los casos avanzados hay diseminación del tumor 
dentro de los senos paranasales. 

Fig.17.77 
Te axial de un rabdomiosarcoma izquierdo. (Cortesía de K. NisOMI.) 

4. Las exploraciones sistémicas para poncr en evidem:ia una 
diseminación metastás ica son: radiografía de tórax. pruebas 
de función hepática, biopsia de médula ósea. punción lumbar 
y seguimiento esquelético. Los lugares más frecuentes de las 
metástasis son pulmón y hueso. 

Tratamiento 
l. Radioterapia segu ida de quimioterapia con vincri st ina. 

actinomici na y cie lofosfamida. 
2. La resección quirúrgica se reserva para la rara recuITencia 

u e l tumor resistente a la radioterapia. 

El pronóstico depende del estadio y la localización de la enfer­
medad en el momento del diagnóstico. Los pacientes con tumo­
res localizados en la órbita tienen una tasa de curación del 95 %. 

Diagnóstico diferencial 
1. La ce lulitis orbitaria se presenta típicamente en los niiíos 

con signos agudos. Si n embargo. en e l rabdomiosarcoma la 
piel no est{j cal iente. 

2. El sarcoma granulocitico tam bién puede presentarse de 
fo rma si mila r con una mnsa orbitaria de crecimiento r{jpi do 
(1'Cr después). 

Tumores metastásicos de la infancia 

Neuroblastoma 
Es una de las neoplasias más frecuentes en la infan cia. Deriva de 
lus ncuroblastos primitivos de la cndena simpática, generalrnen· 
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te en el abdomen , seguido del tórax y la pelvis. La presentación 
suele ser en la primera infancia. y en easi la mitad de los casos e l 
tumor está disemi nado en el momento del diagnóstico con un 
pronóstico muy malo. Las metástasis en la órbita pueden ser bi­
laterales y típicamente presentan un inicio brusco de proptos is 
acompañada por una masa orbitari a superior y equimosis palpe. 
bral (Fig. 17.78). 

Fig. 17.78 
Neuroblastoma metastásico. {Cortesía de K. Níschat.) 

Sarcoma granulocítico (cloromo) 

Es un tumor localizado compuesto pordlulas malignas de origen 
mieloide. El tumor sude mostrar un co lor verde característico. 
por lo que se ha denominado doroma. El sarcoma granulocítico 
puede presentarse como una mani festación de leucemia mieloide 
establec ida o preceder a la enfermedad. La presentación sude 
oc urri r alrededor de los 7 años de edad con el inic io rápido de 
proptosis. a veces bilateral. que se puede asociar con equimosis y 
edema palpcbral (Fig. 17.79). Cuando la afectación orbitaria pre­
cede a la leucemia sistémica el diagnóstico puede resultar di fícil. 

Fig.17.79 
Sarco ma granu locítíco avan~ado. (Cortesía de P. Mor.e.) 

Histiocitosis de células de Langerhans 
(granulomatosis) 

Es un trastorno rnu lti sistémico raro y mal explicado caracteriza­
do por lesiones inflamatori as destructivas que afectan pri nci pal­
mente al hueso. Los tej idos blandos están afectados con menor 
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frecuencia. aunque puede haber afectación cutánea y visccml. 
Los pacientes con lesiones solitarias (grnnuloma eosi nofílico) 
tienen un curso benigno y responden bie n al tratam iento. La 
afectación orbitaria consiste en Icsiones ostcolíticas unilaterales 
o bi laterales y afectación de tej idos blandos, típicamente en el 
cuadrante superotemporal (Fig . 17.80). 

Fil. 17.80 
Distopia inferior b:quierda debida a histiocitosis de cé lulas de 
langemans. (Cortes~ de D.T~yIor.) 

Tumores metastásicos en adultos 

Las metástasis orbitarias Mln una caUS,l infrecuente de proptosis 
en el adulto y mucho menos frecuentes que las metástasis en la 
coroides. Si la 6rbita es la manifestación inicial deltulllor. el of­
tulmólogo pucde ser la primcra persona que vea al puciente. En 
orden de frecuencia las localizaciones primarias más frecuentes 
son: mama. bronquios. próstat:l. melanoma cutáneo. tracto gas­
trointestinal y rinón. 

l. Presentación 
• La más frecuente es una masa en la órbi ta ante rior q ue 

causa distopia o proplo~is (Fig. 17.8 1). 

Fil. 17.81 
Hipernefroma metastásico en la órbita derecha que produce 
proptosís no axial. 

• Infi ltración de los tej idos orbitarios caractcrizada por ptO­
siso diplopía. una piel periorbitaria indurada y gnlesa. y ulla 
órbita fi rme que se caracteriz¡1 por una resis tencia a la 
retropulsión manual del globo ocular. 

• Innamación orbilaria cTÓnica. 
• Presentac ión principal mente con afectac ión de los pllrcS 

craneales (ff, 111 , IV. V. VI) en el ápex orbitario y sólo prop­
tosis leve. 

2. Exploraciones especiales 
a. La biopsia con aglljafilJa bajo control con Te puede ser 

útil para la confirmació n his tológ ica. Si fracasa puede ser 
necesaria una biopsia abiena. 

h. Los estlldios hormonales de muestras de tejido puede n 
emplearsc para gu iar la hormonoterapia espccffi ca en los 
tumores que responden. 

l. El tratamiento se dirige a preservar la visión y aliviar el 
dolor ya que la mayoría de los pacientes mueren en I año. La 
rndiotcmpÜl es la base del tratamiento. La exenteración orbi· 
laria puede ser necesaria en casos raros si los otros métodos 
no consiguen comrolar los síntomas intolerables. 

Invasión orbitaria por tumores sinusales 

Aunque los tumores malignos de los senos paranasales son ra­
ros. pueden invad ir la órbita y conl levan un mul pronóstico si no 
se diagnostican pronto. Por lo t'lIItO. e~ imponante que el oftal­
mólogo esté atento a los signos otoninolaringo lógicos. además 
de a los signos oftálmicos. 

1. El carcinoma m axilar es con diferencia el tumor si nusal 
que invade la órbita con mayor frecuencia. 
a. Los ~·igllo.\· otorrillolariflgológicos son: congestión y tume­

facc ión faci al dolorosa (Fig . 17.82). epi staxis y ri norrea. 

Fil_ 17.82 
Inflamación de la cara en un carcinoma avanudo del antro 
maxilar. 

h. Los sig"os oel/lares son: dislopia superior (Fig. 17.83). di· 
plopía y epífoT:l. 

Fil. 17.8] 
Dlstopia superior derecha en un carcinoma del antro maxilar. 
(Cortesfa de G. Rose .) 



2. Carcinoma etmoida l. que puede causar distopia lateral. 
3. El carcinoma nasofaringeo se puede di seminar a la órbi­
ta a través de la fi sura orbitari a inferior. La proptosis es un ha­
llazgo tardío. 

• Craneosinostosis 

Las craneosinoslOsis son un grupo de trastornos hereditarios 
raros caracterizados por fusión prematura de las suturas cranea­
les. acompañadas de anomalías graves de la órbita. Las dos ent i­
dades más frecuentes son : (a) síndrome d/~ CrouWI1 y (h) síl1 · 
drome de Apert. 

Síndrome de Crouzon 

El síndrome de Crouzon está causado principalmente por el cie­
rre prematuro de las suturas coronal y sagital. La herencia es au­
tosómica dominante. aunque el 25% de los casos corresponde a 
una mutaci6n reciente. 

l. Signos oculares 
La proptos is debida a órbitas poco profu ndas es e l signo 
más destacado (Fig. 17.84). Esta escasa profu ndidad es se­
cundaria a la detención del crecimiento del maxi lar y el ci­
goma. En casos extremos los globos ocu lares pueden lu­
xarse hacia delante de los párpados. 
l'lipcrtelorismo (separación ampl ia de las órbitas). 
Exotropfa con patrón en V e hipertropía. 
Las complicaciones que comprometen la visi6n son qucra­
topatía por ex pos ic ión y atrofia 6pti ca. debido a compre­
sión en el canal 6ptico. 

Fig.17,84 
Síndrome de eroulOn. 

2, Las asociaciones oculares incluyen: aniridia. escleróti ca 
azul. catarata. ectopia del cristali no. glaucoma. eoloboma. mc­
galocórnea e hipopl asia del nervio óptico. 

3. Signos sistémicos 
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• Di stanci a anteroposterior de la cabeza corta y cráneo am­
pli o debido al cierre prematuro de suturas. 

• Hi poplasia medi ofacial y nariz curvada «en pico de loro» 
que da lugar a ona cara «de rana" . 
Prognatismo mandibu lar. 

• Paladar en forma de V invertida. 
Aeantosis nigricans . 

Síndrome de Apert 

El síndrome de Ape rt (acrocefal osi ndacti lia) cs la más grave de 
las craneosinostosis y puede afectar a todas las suturas cranea­
les. La herencia es autosómica dominante. pero la inmensa ma­
yoría de los casos es esporádica y se asocia con edad avanzada 
de los padres. 

l. Signos oculares 
Órbitas poco profu ndas. proptosis e hipertelori srno suelen 
ser mcnos pronu nciados que en el síndrome de Crouzon 
(Fig. 17.85). 
Exotropía. 

• Ind inación ant irnongo loide de las aberturas palpebraJcs. 
Las complicaciones que com prometen la visión incluycn: 
exposición corneal y atrofi a óptica. 

Fig. 17.85 
Srndrome de Apert. 

2. Las asociaciones oculares son queratocono, ectopi a dcl 
cristal ino y glaucoma congénito. 

3, Signos sistémicos 
• Ox icefalia con occipucio aplanado y frente ampli a. 

Estría hori zontal por encima de l puente supraorbitario. 
• Hi poplasia mediofacial co n nariz en forma «de pico dc 

loro,) y orejas de implantación baja. 
Paladar oj ival. fi sura palatina y Ílvula bífida. 
Sindactil ia de las manos y los pies. 

• Anoma lías del corazón. pulmones y riñones. 
• Erupciones cutáneas pareci das al ac né en el tronco y las 

extremidades. 
Rctraso mental en el 30% de los casos. 
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• Neuroimagen 

Resonancia nuclear magnética 

Física bósica 

La resonancia nuclear magnética (RNM) depende de la recolo­
cación de los núcleos de hidrógeno (protones --cargados pos iti . 
vamente- ) cuando un tejido es ex puesto a un pu lso electromag­
nético breve. Cuando el pulso cede los núcleos regresan a su 
posición normaL reemitiendo algo de la energía que han absor­
bido. Receptores sensibles captan este ceo electromagnético. Al 
contrario que la TC. no somete al paciente a radi ación ionizan­
te. Los tejidos expuestos producen radiación con unos patrones 
característicos de intensidad y tiempo. Las señales son analiza­
das. computadas y mostradas en un a pantalla como un cort e 
transversal que puede ser: (a) axial (Fig. 18.1), (b) cOIvllal (Fig. 
18.2) o(c) sagira/(Figs . 18.3y 18.4). 

Tiempos de relajación 
Las expresiones con carga TI y T2 se refieren a dos métodos 
de medi r los tiempos de relajación de los protones excitados 
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después de desconectar el campo magnético. Los diversos tej i­
dos corporales tie nen di ferente s tiempo s de relajac ió n de 
forma que un tejido determinado puede ser con carga TI o T2 
(es decir. que se puede visuali zar mejor en un tipo part icu lar 
de imagen) . En la prácti ca suel en rea lizarse ambos tipos de 
expl oraciones. 

l . Las imágenes con carga TI son mejores para la anato mía 
normal (Fig. 18 .5 Y rc,.Fig. 18.3). 
• Las estructuras hipointen sas (oscuras) incluyen el agua y 

el vít reo. 
• Las estructuras hi peri ntensas (bri llantes) incluyen la grasa 

y los agentes de contraste. 
2. Las imágenes con carga Tl suelen ser preferidas para obser­

var cambios patol ógicos (w~ ,. Fi gs. 18. 1 y 18.2). 
• Las estructuras hipointensas incluyen la grasa y los agen­

tes de contraste. 
• Las estructuras hiperi ntensas incluyen el agua y el vítreo. 

NB: Los huesos y las calcificaciones no son visibles con la 
RNM. 

Fig.1 8.1 
RNM con carga T2 axial. 
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Fig. 18.2 
RNM con carga T2 coronal. 

Fig.18.3 
RNM con carga T1 sagita l. 



Fig. 18.4 
RNM sagital que muestra la anatomía normal. (1) Cuerpo 
del cuerpo ca lloso; (2) cola del cuerpo calloso: (l) co llculo 
superior; (4) colículo infer ior; (5) receso infundibular: 
(6) infundíbulo: (7) glándula hipófisis: (8) cerebelo: (9) cuarto 
ventrfc ulo: (1 O) seno esfenoidal; (11 ) clivus esfe noidal; 
(12) (oramen magnum y unión craneo cervical: (13) grasa 
subcutánea. (Cortesla de K. NischaL) 
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Incremento de la resolución 

1. El gadolinio es una sustancia que adquiere un momento 
magnético cuando se coloca en un campo electromagnético. 
Si se administra por vía intravenosa. permanece en el espacio 
intravascular si no ex iste una intcrrupción de la barrera 
hematoencefálica. Por lo tanto, es extremadamente úti l para 
la detección de tu mores y lesiones intlamatori as que apare~ 
cen bril lantes en las imágenes con carga T I. Idealmente. la 
RNM se reali za antes (rig. 18.6) Y después (Fig. 18.7) de la 
ad min istración de gadolin io. También se pueden e mp lear 
sondas especiales para la cabeza y la superficie para mejorar 
la defi nición espacial de la imagen. El gadolinio es más segu­
ro que el yodo; los efectos secundarios son poco frecuentes. 
yen general son relativamente inocuos (p. ej .. náuseas. urti­
caria y dolor de cabcza). 

2. Las técnicas de supres ión grasa se aplican para obte ner 
imágenes de la órbi ta porque la seña l brill ante de la grasa 
orbitaria en las imágenes con carga T I convencionales suele 
oscurecer otros contenidos de la órbita . La supresión grasa 
elimina esta señal bri llante y delimita mejor las estructuras 
normales (nervio ópt ico y músculos extraoculares) además 
de tumores, lesiones intlamatori as y malformaciones vascu­
lares. La com binación de gadolinio y supres ión grasa ayuda 

Fig.18.5 
RNM con carga T1 axial. 
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Fig.1 8.6 
RNM con carga T1 coronal no reforzada de un adenoma 
hipofisar io. (Conesfa de D.Thomas.) 

a destacar las zonas de refuerzo anormal que de Olra forma 
podrían quedar si n detectar. Si n embargo, la supresión grasa 
se puede asociar con dive rso~ artefactos y, por lo tanto. debe 
emplearse jun to con las téc ni cas de imagen convenciona l. y 
no en lugar de ellas. 

Limitaciones de lo resonancia nuclear 
magnética 

• No mueSlra el hueso (que aparece negro). aunque esto no es 
necesariamente un inconveniente. 

• No detecta la hemolTagia reciente y. por lo tanto, resulta inapro­
piada en pacientes con sangrado intracraneal agudo. 

• No se puede emplear en pacientes con objetos extraños mag­
néticos (p. ej .. marcapasos cardíacos, cuerpos extranos intra­
ocul ares) . 

• Es necesario que el paciente colabore y esté inmÓvi1. 
• Es difíc il de Ilcvar a cabo en los pacientes con claustrofobia. 

Fig. 18.7 
RNM con carga T1 corona! reforzada con gadolinio de un 
adenoma hipofisario. (Cortesfa de D.Thomas.) 

Indicaciones neurooftálmicas específicos 

) 

La RNM es la técnica de elección para lesiones de las vías intra­
craneal es. Es importante enviar una histori a clínica detallada al 
radiólogo y prestar atención a las áreas específicas de posible pato­
logía, con el tin de garantizar una técnica de imagen adecuada. 

l. El ne rvio óptico se visualiza mejor con cstudios con supre­
sión grasa para refuerzo del contraste empleando cortes axia­
les y coronales que deben inclu ir el nervio óptico y el cerebro. 
La RNM puede detectar lesiones de la paJte intraorbi taria del 
nervio 6Pliw (p. cj .. gliomas) además de ]u extensión ¡ntra­
craneal de tu mores orbitarios (Fig. 18.8). En los pacientes con 
neuritis retrobu lbar la RNM puede mostrar la ex istencia de 
múlt iples placas en la sustancia blanca periventricular y el 
cuerpo calloso (ver Figs. 18.24 y 18.25). La RNM no muestra 
la imagen del calcio. por lo que no es lílil para delectar fraclu­
ras o erosiones óseas. 

Fig. 18.8 
RN M con carga T 1 axial que muestra un glioma del nervio 
óptico izquierdo que afecta al quiasma. (Cortesía de D.Armurong.) 



2. Los tumores hipofisa rios se visualizan mejor mediante 
cstud ios con rcfucr.w del contraste (ver Fig. 18.7). Los cortes 
¡;aTOnales muestran de forma óptimn el conten ido de la silla 
turca. micn tras que los cortes ax iales prescnt¡m estructu rns 
adyacentes como las arterias carótidas y los senos cavcrnosos. 

l . Los aneurism as intracraneales se pueden \' isualizar a 
menudo mediante RNM (Fig. 18.9). aunque la angiograffa 
intrnarterialtambién puede ser necesaria. 

Fig. t8.9 
RNM axial que muestra un aneurisma de la arteria cerebral 
media derecha. (CoTt<!$ia de C.Thomas.) 

Angiorresonancia nuclear magnético 

La angiorreson:mcia nuclear magnétic:1 (ARNM) es un método 
no invasivo para obtener imágenes de las arterias carótidas intm 
y extmcranca1cs (Fig. 18.10) Y de las circulaciones vertebroba­
si lares pam demostmf la existencia de anomalías como eSteno­
sis. oc lusión, mlll fonnaciones arteriovenosas y aneurismas. Sin 

Fi,. 18,10 
Angiorresonancia de la circulación carotidea extracraneal. 
(Con ... ia de D.ThomllS.) 

N e urooftalmología 

embargo. laARNM no es tan fi able corno la angiograffa intraar­
te ri al convencional para detectar aneuris mas de menos de 5 mm 
de diámetro. Por lo tanto, la angiograffa co nvencional s igue 
siendo el patrón oro para el diagnóstico exacto y la plani fi cación 
de la cirugra de los ¡meurismas del tamaño de un arándanO (I'er 
Fig. 18.11 0) que han causado una parál isis del tercer par craneal 
o una hemorragia subarncnoidea. Incluso si la ARNM mueStra la 
existencia de un aneurisma, sigue siendo necesario realizar una 
angiograffa convencional para identific¡lr la presencia de unCll­
ri sm¡¡s adic ionales no detectados. 

Tomografia computarizada 

La tomograffa computari zada (TC) emplea haces de myos X para 
obtener valores de la densidad del tej ido a partir de los cuales se 
fo rman imágcncs dctalladas en secciones transversales mcdiuJlte 
un ordenador. Los cortes pueden ser coronales o axiales pero no 
sagitales. Las lesiones con una vascularización intrínseca se pue­
den ver mejor con estudios con ,Igentes de contraste yod:ldos. 

Indicaciones clínicas 

En general. la Te es más fác il y más rápida de realiz:lf que la 
RNM. aunque eX [)()Ile al paciente a radiación ionizante. 

• La pri ncipll l "cntaja sobre 1,1 RNM es que detecta las lesiones 
óseas como fraclllras y erosiones, y muestra la ,m¡ltomr¡¡ cra­
neal. Por lo tanto . la Te es muy útil para evaluar a los pacien· 
tes con un traumati smo orbitario. y puede detectar la presen ­
c ia de pequeñas fracturas (Fi g. 18 . 11), cuerpos ex traños y 
sangre. hern j¡H:i6n de un múscu lo extr:tocular y enfisema. 

Fig.18.11 
Te coronal que muestra una fractu ra por hundimiento 
de la ó rbita de recha. 

• L...'l Te t:1I11bién detecta las calc ificllcioncs intraoculares (dru­
s..'lS del disco óptico y rct inohlastOmil). 

• La Te es preferi ble para la hemorragia cerebral (Fig. 18. 12) o 
suhamcnoidea agudas porque es tas lesiones pueden no apare­
cer en la RNM durante horas. 
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Fig.18.12 
TC axial que muestra hemorragias intracerebrales agudas. 
(Cortesía de l.Webb.) 

• La TC es tan buena o mejor que la RNM con supresi6n grasa 
para mostrar la existencia de músculos extraocul ares aumen­
tados en la enfermedad ocular tiroidea (\-'cr Fig. 17 .16). 

• La TC se puede emplear cuando la RNM está contrai nd icada 
(es decir, en pacientes con objetos extraiíos metálicos). 

• Nervio óptico 

Anatomía aplicada 

Estructura general 

l . Fibras aferentes. El nervio 6ptico transporta aproximada­
mente 1,2 mi llones de libras nerviosas aferentes. que se origi­
mm en las células ganglionares retinianas. La mayoría de ellas 
estab lecen sinaps is en el núcleo ge niculado lateral, aunque 
algunas llegan a olros centros. principalmente los mídeos prc­
leclales en el centroencéfalo. Casi una tercera parte de las fi bras 
permitcn los 5° centrales del campo visual. Dentro del propio 
nervio óptico las fibras nerviosas se dividen aproximadamente 
cn 600 haces (cada uno de los cuales contiene 2JXXl fibras) por 
septos fibrosos derivados de la piamadre (Fig. 18. 13). 

2. Los oligodendrocitos proporcionan la miclini zac i6n axo­
na!' La mielinización congénila de las li bras nerviosas reti­
nianas es el resul tado de la exten sión intraocu lar anómala de 
estas células. 

3. La mieroglia está fo rmada por células fagocít icas inmu no­
competentes que probablemente mooulan la apoptosis (muerte 
celular programada) de las célu las de los ganglios retinianos. 

4. Los astrocitos cubren los espacios entre los axones y otras 
est ructuras. Cuando los axones se pierden en la atroli a óptica 
los astrocitos reHellan los espacios vacíos. 

S. Vainas circundantes 
(l. La piamadre es la de licada vai na interior que conti ene los 

vasos sanguíneos. 
b. El espacio subaracl1oideo estÍl en cont in uid ad con el 

espacio subaracnoideo cerebral y contiene el líquido cefa­
lorraquídeo (LCR). 

c. La ~'ailla externa comprende la aracnoides y la durama­
dre mÍls resis tente. Esta ültima estÍl en continu idad con la 
esclerótica. La fe nestrac ión del nervio óptico supone la 
incisión de la vaina externa. 

Fig.18.13 
Estructura del nervio óptico. (a) Aspecto 
clinico; (b) sección longi tudinal, LC = lámina 
cribosa, las flechas señalan el septo fibroso; 
(e) sección transversa, P = piamadre; 
A = aracnoides: D = duramadre: (d) vainas de 
alrededor y vasos sanguineos de la piamadre. 
(Cortesía del W ílmer Eye lostit ute.) 



Subdivisiones anatómicas 

El nervio óptico t ie ne aprox imadamente 50 mm de longitud 
desde el globo ocular hasta el qu iasma y se puede subdividir en 
cuatro segmentos: 

l. El segmento intraocular (papila o disco óptico. cabeza de! 
nervio) es e! más corto. con 1 mm de profundidad y 1.5 mm 
de diámetro vertical. Los trastornos ncurológicos que afectan 
a esta parte del nervio óptico incluyen innamación (papili­
ti s). edema y depósitos anormales (drusas). En rel ación con 
la lámina cribosa. el segmento intraocular se puede dividir 
aún en tres zonas: 
• La zona prelaminar está irrigada por pequeñas ramas de la 

arteri a central de la ret ina . 
• Las zonas laminar y poslami nar están irrigadas por ramas 

dc las arterias ciliares posteri ores cortas a través del cín:u­
lo llnastomóti co de Zinn (quc recibe sllngre también de la 
rcd artcrial pllrapapilar coroidea y dc la piamadrc). 

2. El segmento intraorbitario tienc 25-30 mm de longitud y se 
extiendc desde el globo ocul ar hasta el agujero óptico en el 
vértice orbitario. Su diámetro es de 3-4 mm dcbido a la adición 
de vainas de mieli na a las fibras nerviosas. En el ex tremo orbi­
tario. el nervio está rodeado por el resistente anillo fibroso de 
Zinn. a partir del cual se originan los cuatro mlísculos rectos. 
Los músc ulos rectos superior y medial se originlln parcial­
mente en la propia va ina nerviosa. por lo que la neuropatía 
óptica innamatoria (p. ej .. neuritis retrobulbar) puede asociar­
se con dolor con los movi mientos ocu lares. Dentro de la órbi ­
ta el nervio óptico no está tensado y tiene form a de S. lo que 
permite los movimientos oculares s in que sea traccionado. 

Cuerpo 
de la célula 

neroiosa 

Neurooftalmología 

NB: A causa de esta redundancia el nervio óptico no es 
estirado excesivamente hasta que la proptosis es grave. 

3. El segmento intracanalicular atrav iesa e l cana l óptico y 
mide aprox imadamente 6 mm. Al contrario que la porc ión 
int raorbitar ia, está f ij ado al canal. ya que la duramadre se 
fusiona con el pcriostio. 

4. El segmento intracraneal alcllnza el quiasma y su longitud 
varía ent re 5 y 16 mm (promedi o 10 mm). Los segmentos 
int racranealcs largos son especialmente vu lnerables a ser 
dañados por las lesioncs adyacentes como adenomas hipofi­
sarios y aneurismas. 

Transporte axoplasmático 

El transporte axoplasmático es el movimiento de las organelas 
citoplasmáticas dentro de una neurona ent re el cuerpo celular y 
la s i napsis termi nal (Fi g. 18. 14a y b). El transporte ortógrado 
supone el movimiento desde el cuerpo celular hasta la s inapsis. 
y el transpone retrógrado se caracteri za por lo inverso. El tnms­
porte axoplasmático rápido es un mecan is mo activo que requie­
re oxígeno y aporte de energía en fo rma de ATP. El flujo axo­
plas mático se puede interrumpi r por diversas causas nocivas 
incluyendo la hipox ia y tox inas que interticrcn con la produc­
ción de ATP. Los exudados retinianos algodonosos son el resu l­
tado de la acumu lación de organelas debido a la interrupción del 
flujo axop lasmáti co entre las célul as ganglionares reti nianas y 

Fig.18.14 
(a y b) Flujo axoplasmátieo: (e y d) fl ujo 
axoplasmátlco interrumpido en la lámina 
cribosa en el pap iledema. {Cortesla del W¡lmer 
Eye Insti tute .) 



Ofta lmo logía Clínica 

sus si napsis terminales. El papiledem:1 está causado de fomla 
s imilar por una detención del l1ujo axoplasmático en la lámina 
cribosa (Fig. 18. 14c Y d). 

Evaluación de la enfermedad 
del nervio óptico 

Signos de disfunción del nervio óptico 

l . La agude za visual re ducida de cerca y de lejos es frecuen­
te (aunque también puede ocurrir en una amplia variedad de 
otros trastornos). 

2. Defecto de co nducció n pupilar afe rente (I 'er después). 
l . Discromatopsia (afectac ión de la vi s ión de los colores). 

que afecta pri ncipalmente al rojo y al vcrdc. Una forma sen­
cill a de detectar un defecto de la visión de un color monocu­
lar es pedir al paciente que compare el color de un objeto rojo 
entre los dos ojos. Una valoración más adecuada requiere el 
empleo de las láminas seudoisocromáticas de Ishihara. un 
gráfi co de City University o hl pnaeb.1 de los lOO matices de 
Fanlsworth·Munsell ( I 'N Capítu lo 13). 

4. Disminución de la sensibili dad a l brillo d e la luz , quc 
puede pers istir después de que la agudeza visual vuelve a <>er 
no rm al (como se observa después de un ataque previo dc 
neuriti s óptica). Se demuestra mejor de la siguiente forma: 
a. Se hace brillar una luz de un ofta lmoscopio indirecto pri­

mero en el ojo nonnal y después en el ojo con la sospecha 
de lesión del nervio óptico. 

b, Se pregunta al paciente si la luz brilla de fonlla simétric:\ 
en ambos ojos. 

c. El paciente refi ere (Iue la luz parece menos brillante en el 
ojo afectado. 

d. Se pide al paciente que asigne un valor relativo al bri llo de la 
luz en el ojo patológico. en cornrar.lción con el ojo normal. 

5. Di sminución d e la se n sibilidad a l contrast e . que ~e 
explora pidiendo al paciente que d istinga enrejados con un 
cOnlraste gradualmente mayor. en un amp li o ran go de fre­
cuencias espaciales (las lámin'IS de Arden). Esta form a de 
valoración es mu y sensible para pérd idas de visión suti les. 
aunque no es específica de la enfermedad det nervio óptico. 
La sensibilidad al eontmstc se puede esti mar también con la 
gráfi ca de Pelli -Robson. en 1:1 que se leen letras con un con­
tmste gradualmente menor (agm padas de tres en tres). 

6. Defect os del campo visual. que pueden ser de varios tipos 
dependiendo de la patolog í:l ~u byace ntc. como depres ión 
di fu sa del campo visual eentrnl, escotomas centrales. escoto­
ImlS centrocecales. defectos del huz de fibras nerviosa~ y alti ­
tudinales (Fig, 18 .15) , 

Cambios de lo papila óptico 

No ex iste una correlación directa enlre el aSI>eClO de la papila 
óptica y la función visLml. Los cuatro aspectos principales en los 
trastornos adquiridos del nervio óptico son los siguientes: 

l . Papila no rmal (Fig. 18. 16). que se asocia clásicamente con 
neuriti s retrobu lbar. aunque In papila puede aparecer inicial-

• • 
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Fig. 18.15 
Defectos del campo visual en la enfermedad del nervio óptico. 
(a) Escotoma centra l; (b ) escotoma cenb"OCecal: (e) haz de 
fibras nerviosas; (d ) altitudinal. 

mente como normal en la neuropatía 6ptica de Lebcr y las 
lesiones com presivas. 

2. Tumefacción pa pilar (Fig. 18. 17). quc es un signo de pnpi ­
ledema. lleuropatía 6pt ica isquém ica anterior. pap il itis y el 
estadio agudo de la neuropatía óptica de Leber. Tambi én 
puede existir en lesiones compresivas antes de la aparición de 
atrofi a óptica. 

l . Shunts opticoeiliares (Fig. 18.18). que representan colate­
rales venosas rctinocoroideas de la papila óptica y se produ­
cen como mecanislllo compe nsador por compresión "enosa 
crón ica. habitual mente por un rneningioma de In cobertura 
del nervio óptico y a veces un glioma del nervio óptico. 

4. Atrofia óptica. que representa el resultado fi nal de casi todos 
los cuadros cl íni cos citados anteriormente (ver después). 

Estudios especiales 

1. La p e rimetria cine tica m a nual (Goldmann) es út il en la 
evaluación de la cnfenned:ld neuroofta lmológica . ya que 
permite la valoración del campo periférico. 

2. La perimetría automa tizad a cuanti fi ca el umbral de sen­
sibi lidad retiniana a un objeto estático. La estrateg ia más úti l 
e~tudi ¡¡ los 3D" centrale~ con puntos a ambos lados de la línea 
media (p. ej .. Humphrey 30-2). 

l. La RNM es el método de elecci6n en las técnicas de imagen 
pura los nervios ópticos. El seg mento orbitar io del nervio 
6ptico se observa mejor mediante técnicas de supresión gras.1 
con contraste con las cua le~ scel imina la señal bri llante de la 
grasa orbitaria en las imágcnes con carga T I . Los segmentos 
intracanalicular e intrJcr.me:\1 del nervio óptico se visualizan 
mejor con RN M que con TC debido a la ausencia de artefac­
tos óseos con la primera. 

4. Los potenciales evoca dos visuale s (PEV) son un registro de 
la actividad eléctrica de la corteza cerebral visual creada por e~ti -



Fig. 18.17 
Tumefacción papilar debida a papiledema. 

mulación de la retina. El c.<¡l ímuloes un destello de luz (PEV con 
flash) o un patrón en tablero de ajedrez. que periódicamente 
invierte la polaridad en una pantalla (PEV en patrón) (Fig. 
18.19). Se realiz.1n varias pruebas y se calcula el potencial pro­
medio mediante un ordenador. Los dos componentes que se 
valoran son la ampli tud y la Imenda (relmSO) de los PEV. En la 
neuropatfa óptica están flft.-ctlldos ambos parámetros. con pro­
longación de la latencia y disminución de la amplirud de los PEV. 

5. La angiografia con f1uore sce ína puede ser út il a veces en 
la diferenciación del papi ledema, en el que hay una ex trava­
saciÓn de la papila (ver Fig. 18.50), de las drusas del nervio 
6ptico. en las que no hay extravasaci6n sino autofluorescen­
cia (w" Fig. 18.48). 

Neurooftalmología 

Flg. 18.16 
Papila óptica normal. (~) Aspecto clinico; (b) fotografía 
aneritra que muestra estriaciones en las fibras 
nerviosas retinianas; (e) fase venosa de la angiografía 
con f1uorescelna; (d ) fase tardla de la angiograna con 
f1uorescelna que muestra una ligera hiperlluorescencia 
papibr debida a anclón. (CorteSia deJ Wilmo!r Eye Instirute.) 

Atrofia óptica 

u.. atrofia 6ptica es un signo importante de enfermedad avanza­
da del nervio óptico que puede ser primaria o secundaria. 

Atrofia óptica primaria 

Tiene Jugar sin tumefacción previa de la cl'bcza del nervio ópti­
co . La atrofia óptica primaria está causad a por lesiones que 
afectan a las vfas visuales desde la porción retrolaminar del ner­
vio óptico hasta el cuerpo genicu lado lateral. Las lesiones ante­
riores al quiasma óptico dan lugar a una atrofi a óptica uni lllteTilI. 
micntnls que 11lS que llfectan al quillsma y al tracto óptico causan 
una atrofia óptica bilatera l. 
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Fig. t8.t9 
Principios de los potenciales evocados visuales. 

l . Causas 
• Después de una neuritis retrobulbar. 
• Lesiones compresivas como tumores y aneurismas (tam­

bién pueden causar atrofia óptica secundaria). 
• Neuropatías ópticas hereditarias. 
• Neuropatías ópticas tóxicas y nutriciona1es. 

2. Signos (Fig. 18.20) 
• Papila blanca y plana con márgenes claramente deli mitados. 
• Reducción en el número de los pequeños vasos sanguíneos 

que cruzan la papila (signo de Kestenbaum). 
• A tenuación de los vasos sangu íneos parapapi lares y adel­

gazamiento de la capa de fibras nerviosas retinianas. 
• La atrofia puede ser difusa o sectorial dependiendo de la 

causa y el nivel de la lesión. Por ejemplo, la atrofia óptica 
causada por lesiones del quiasma puede afectar a las porcio-

Fig. t8.10 
Atrofia 6ptica primaria. 

nes nasal y temporal de la papila. pero respetar la superior y 
la inferior (atrofia en corbata de pajarita) (ver Fig. 18 .106). 

NB: Sin embargo, una palidez tem po ral puede in dicar 
atrofia de las fi bras del haz papilomacu lar, que entra en la 
cabeza del nervio 6ptico por el lado temporal. 

Atrofia óptica secundaria 

La atrofia óptica secundaria está precedida por tumefacción de 
la cabeza del nervio óptico. 

l . Las causas son papiledema crónico, neuropatía óptica isqué­
mica anterior y papilitis. 

l. Los s\\nos vaií.an se~ún \a causa. Los ~i.nci.~a\es son (Et 
18.21) : 
• Papi la blanca o de color gris sucio. y ligeramente elevada 

con márgenes mal delimitados debido a gliosis. 
• Reducción en el número de los pequeños vasos sanguíne­

os que cruzan la superficie papilar. 

Neuritis óptica 

La neuritis óptica es un proceso inflamatorio. infeccioso o des­
mielinizame, que afecta al nervio óptico. Se puede clasificar 
oftalmoscópica y etiológicamente de la fonna siguiente. 

Clasificación oftalmoscópica 

l. Ne uritis retrobulbar. en laque el aspecto de la papila ópti­
ca es nonnal, al menos inicialmente. porque el proceso pato­
lógico no afecta a la cabeza del nervio óptico. Es el tipo más 
frecuente de neuritis óptica en los adul tos y suele asociarse 
con esclerosis múltiple (EM). 



2. Papilitis. en la que e l proceso pato lóg ico afecta a la cabeza 
del nervio ópti co de forma primaria. o secundariament e a 
inflamación reti niana contigua. Se caracteriza por hiperemia 
y edema vari able de la papila óptica. que pueden asociarse 
con hemorragias pampapilares en llama (Pig. 18.22). rueden 
verse células en el vítreo posterior. La p<lpil itis es el tipo más 
frecuente de neuritis óptica en los ninos. aunque también 
puede afectar a los adu ltos. 

Papil itis. 

l. Neurorretinitis. que se caracteriza por papiliti s asociada 
con inflamación de la capa de fibras nerviosas retinianas. Ini­
cialmente puede no existir una fig ura macular en estrell a 
compuesta por ex udados duros. peTO se vuelve aparente en 
algunos d ías o semanas y tiende a hacerse más prominente 
cuando se está resol viendo la tumefacc ión papi lar (Fig. 
18.23). En algunos casos existe asociado edemn reti niano 

Fil. 18.11 
Neurorretinitis. 

Neul"OoftaJmología 

parapapi lar y elevación serosa de la mácu la. La neurorrctini­
tis es el tipo de neuriti s ópt ica menos frec uente. y habitu al­
mente se asocia con infecciones virales y la fiebre por anlña­
zo de gato. Otras causa~ son la s ífili s y la enfermedad de 
Lyme. En la mayoría de los casos es un trastorno autol imita· 
do que se resuelve en 6-12 meses. 

NB: La neurorretinitis nunca es una manifestaci6n de 
desmielinlzacl6n. 

Clasificación etiológico 

l. Desmielinizaci6n. que es con diferencia la causa más fre ­
cuente. 

2. Parainfecciosa. que puede segu ir a una infección viral () a 
una inmuni zación. 

3. Infecciosa. que puede estar relacionada con los senos O con la 
fiebre por arañazo de gato. sífi lis, enfemledad de Lyme, menin­
gitis criplocócica en los pacientes con sida y herpes 7.oster. 

4. Autoinmune, que se puede asoc iar con enfermedades 
autoi nmunes sistémicas. 

Desmielin;zación 

La desmielinización es un proceso patológico mediante el cual 
las fi bras nerviosas nonnalmente midinizadas pierden su Capa 
ais lante de mid ina. La rnielina es fagoci tada por la mieroglía y 
los rnacrófagos. tras lo cual los astrocitos forman tejido fib roso 
(la placa). Una enfennedad desmielinizante interrumpe la circu­
lación nerviosa en los tractos de sustancia blanca en el cerebro. 
el tronco cerebral y la médula espinal; los nervios periféricos no 
están afectados. 

l. Las enfermedades desmielinizantes que pueden causar 
problemas oculares son las siguientes: 
a. Neuriti~' 6ptica aislada. en la que no hay evidencia cHnica 

de desmielinización sistémica. ¡¡unque en una elevada pro­
¡x.rción de casos la desmielinización se produce después. 

b. Esclerosis múltiple (EM). que es con mucho la causa más 
frecuente (rer Capítulo 20). 

c. Enfermedad de Devic (neuromie lilis óptica). que es una 
enfermedad rara que puede ocurrir a cualquier edad. Se 
caracteriza por neuriti s óptica bilutcral y el desarrol lo pos­
terior de mieliti s transversa (desmielinización de la médu­
la espinal) en días o semanas. 

d_ Enfermedad de Scltilder. que es una enfermedad genera­
lizada. muy rara e implacablemente progresiva. con un ini· 
c io antes de los 10 años de edad y muerte en 1-2 años. 
Puede ocurrir neurit is óptica bilateral sin mejoría posterior. 

2. Signos oculares 
a. Lesiolfes de la vía visual. que suelen afectar a los nervios 

ópticos y causar neuritis óptica. A veces la desmieliniza­
ción puede afectar al quiasma óptico y raramente a los 
tmctos o las radiaciones ópticas. 

b. LesiOlJe$ del tronco cerebral . que pueden dar lugar a 
oftalmoplej fa intemucJear y parálisis de la mirada. parál i-
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sis de los ncrvios cmneales motores oculares, parálisi'i de 
los nervios trigémino y facial y nisulgmus. 

l , Asociación d e neuritis ó ptica con esclerosis múltiple. 
Aunque algunos pacientes con neu ritis ópti ca no tienen 
enfermedad sistémi ca asociada clínicamente demostrable. 
existe una estrecha relación entre neuri tis óptica y EM. 
• Los pacientes con neuri tis óptica pero con una RNM cere­

bral nonnal tienen una probabilidad del 16% de presentar 
EM al cabo de 5 años. 

• En el primer episodio de neuritis óptica_ aproxi madamen­
te el 50% de los pacientes sin otros signos de EM mucstr.m 
lesiones desmieli nizantes en la RNM (Figs. 18.24 y 
18.25). Estos pacientes tienen un riesgo elevado de presen­
tar EM clínica al c:tbo de 5-10 años. 

Flg.1 8.24 
RNM con carga T1 sagital que muestra placas periventricutares 
de desmie li nizacioo. 

Flg.18.25 
RN M con carga T2 axial que muestra placas perivent riculares 
de desmielinización. 

• Se puede encontrar evidencia de neuritis óptica en el 70% 
de los casos de EM establecida. 

• En un pacientc con neuritis óptica el riesgo posterior de 
EM aumenta con el inicio del invierno, la posi tividad del 
HLA -DR 2 y el fen ómeno de Uhtoff (em peorami ento de 

los síntomas al elevarse la temperatura corporal. como 
durante el ejercicio o con un baño caliente). 

Neuritis óptico desm;elin;zonte 

l. La presentación es con afectación vi sual monocular sub­
aguda; raramente están afectados amoos ojos de forma simul­
tánea. La molesli í'l en el ojo o alrededor de él es frecuente y 
suele incrementarse con los movimientos oculares. El males­
tar puede preceder o acompañar a la pérd ida visU:ll y suele 
durar algunos dfas. En algunos pacientes existe cefalea fron­
tal y sensibilidad del globo ocular. 

2. Signos 
• La agudeza visuul suele ser entre 6/ 18 y 6/60 (0 .3 Y 0 .1). 

aunque raramente está tan di sminuida como pí'lra no per"l'i­
bir la luz. 

• La papi la es normal e n la mayoría de los casos (neuritis 
retrobu lbar); el resto muestra papilitis. 

• Se puede observar palidez temporal de la papila en el otro 
ojo. indicativa de una neuri tis óptiea previa. 

• La discromatopsia está siempre presentc y con frecuencia 
peor de lo que seria de esperar para el gmdo de llfeclación 
visual. 

• Existen otros signos de disfunción del nervio óptico, como 
se ha descri to untes. 

l. Defectos del campo vrsual 
• El más frecuente es la depresión difusa de la sensibi lidad 

en todos los 30" centrales. seguida en frecuencia de defec­
tos alt itudi nu lcs/a rqueados y escotomas centrales foca­
Ieslce11lrocecales. 

• Los defectos focales suelen acompañarse de un elemento 
de dcpresión generali7.ada superpuesta. 

• El otro ojo asintomúlico puede manifestar también pérdida 
campimétrica en la presentación. 

4. Curso clinico . La recuperación suele empezar de forma 
camcterística al caoo de 2-3 semanas y se mantiene dunmte un 
período de 6 meses, momento en el que llcga a ser máxi ma. 

5. Pronóst ico . Aproximada ment e el 75 % de los pac ientes 
recuperan una agudezlt visua l de 6/9 (0.7) o mejor: el 85% se 
recupera a 6/ 12 (0.5) o mejor, incluso si lu agudeza visual se 
redujo a la no percepc ión de la luz durante el atí'lque . Sin 
embargo. a peS<tT dc la recuperación de la agudezí'l visual. hay 
otros parámetros dc la fu nción visual que suelen perlllí'lneccr 
alterados. como la visión de los co lores. lu sensibi lidad al 
contntste y la apreciación del bril lo de la luz. Puede persisti r 
un defecto de la conducción pupilar aferente leve y puede 
sobrevenir una :t trofia ópti ca. especialmente en los pacientes 
con ataques recurrentes. 

6, Tratamiento 
a, 'lIdict/cioll el> 

• Cuando la pé rdida visual en la presentación es leve. el 
tratamiento probablemente es innecesario . 

• Cuando la agude7.a visual en la primcra scmllnll del ini­
cio de los slntomas es peor que 6/ 12 (0.5). cl tnl tamicn­
to puede í'lcelerar lí'l recuperación e n ,,'arias semanas. 
Esto es releví'lnte en el CaSO de afectación aguda bilate­
ral. que es poco frecuente. o en caso de mala visión en 
el otro ojo. 
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• Succinalo sódico de meti lprednisolona por vía endove­
nosa ( 1 g cada día) durante 3 días. seguido de prcdniso­
na oral ( 1 mglkg cada día) durante 1I días. 

c. Bellefici(J.~ 

• Retraso de la evolución ncurológica posteri or consis­
tente con EM en 2 años. 

• Ace leración de la recuperación visual de la neu riti s 
óptica. aunque no parece tenl'f ningún benefi cio a largo 
plazo sobre la ugudeza vi sual final. 

NB: Los corticoides orales solos están contraindicadosD 
porque no ofrecen beneficios y doblan la tasa de recurren· 
da de neuritis óptica. El interferón beta-la intramuscular en 
e l momento del primer episodio de neurit is óptica es út il 
para reducir la aparición de desmieli nización clínica en 
pacientes con alto riesgo de EH de acuerdo con la presen­
cia de lesiones cerebrales subclínicas en la RN H. 

Neuritis óptica paroinfecciosa 

La neuritis óptica puede asociarse con diversas infecciones vira­
les como sarampión. parotidi t is, varicela. rubeola, tos feri na y 
fi ebre glandul ar. También puede aparecer después de la inmuni­
zación. Los niños se afectan con mucha mayor frecuencia que 
los adu ltos. 

l . La present ación suele ser al cabo de 1-3 semanas después 
de una infecc ión viral con pérdida visual grave aguda. que 
puede afectar a ambos ojos. Puede asociarse con otros signos 
ncurológicos como cefalea. convu lsiones o ataxia (meningo­
encefalit is). 

2. Signos. Las papilas ópticas suelen mostrar papili t is bilateraL 
aunque en ocasiones puede haber neurorretinitis o las papi las 
pueden ser normales. 

3. No es necesario tratamient o en la inmensa mayoría de los 
casos porque el pronóstico de la recuperación visual espon­
tánea es muy bueno. Sin embargo. cuando la pérdida visual 
es grave y bilateral o afecta al único ojo con visión, hay que 
plantear el empleo de eorlÍeoides endovenosos. 

Neuritis óptica infecciosa 

l . La neuritis óptica de origen sinusal es una enfermedad poco 
frecuente que se caracteriza por ataques recurrentes de pérdi­
da visual uni latera l asociada con cefa lea grave y sinusi ti s 
esfe noetmoidal aguda. Los posibles mecanismos de la neu­
ropmía óptica incluyen la diseminación directa de la infec­
ción. vascu li t is ocl usiva y defectos óseos e n la pared del 
seno. El tra tamiento se realiza con antibióticos sistémicos y. 
si está indicado. drenaje qu irúrg ico. 

2. La fiebre por arañazo de gat o (l inforreticulosis benigna) 
es una infección sistémica autolimitadacaracterizada por Ii n­
fade nopat ía regional precedida por un araiíazo de gato (ver 
Capítulo 20) . El microorganismo causal es susceptible a 
doxici clina. rifam pici na. ciprotlox acino y cotrimoxazol. El 

pronóstico visual es excelente, con recuperación de la visión 
en 1-4 semanas después de haber empezado el tratamiento. 

l. La sífil is puede causar papili tis aguda o neurorretinitis duran­
te e l estadio primario o secu ndario (ver Capítulo 20) . La 
afectació n puede ser unilateral o bilateral y se asocia freo 
cuentemente con una vitritis leve. 

4. La e nfe rmedad de l yme (borrel iosis) es una infección por 
espi roquetas transmitida por la picadura de una garrapata. 
Puede causar una neurolTeti nitis y en algunos casos produce 
neuri tis retrobulbar aguda, que puede asociarse con otras mani­
festaciones neurológicas que pueden si mular una EM (ver 
Capítulo 20). El tratamienlo de la afectación neurológica se rea­
liza con ceftriaxona endovenosa 2 g cada día durante 14 días. 

5. La meningitis criptocócica en pacientes con sida puede aso­
ci arse con neuriti s óptica aguda. que puede ser bi lateral. 

6. El vir us varicela-zoster causa papilitis habitual mente por 
diseminación a part ir de una retiniti s vecina (es decir. necro­
sis retiniana aguda, necrosis ret iniana externa progresiva). La 
neuritis ópt ica primaria es poco frecuente. aunque puede 
produci rse en pacientes inmunocomprometidos. algunos de 
los cuales pueden presentar posteriormente reti nit is viral. El 
tratamiento se realiza con agentes antivirales endovenosos. 

Neuropatía óptica isquémica anterior 
no a r terítica 

Patogenia 

La neuropatía óptica i&quémica anterior no arterítica (N0 1ANA) 
es un infarto parcial o total de la cabeza del nervio óptico causado 
por oclusión de las arterias ciliares posteriores cOl1as. Ocurre típi­
camente como un fe nómeno aislado en pacicntes entre los 45 y los 
65 años de edad, con amontonamiento estructural en la cabeza del 
nervio óptico de forma que la excavación fi sio lógica es muy 
pequeña o no ex iste. Las enfemledades sistémicas predisponentes 
son hipertensión. diabetes mell itus. hipercolesterolemia. enferme­
dad vascular del colágeno, síndrome de anticuerpos antifosfo lípi­
do. episodios hipotensi vos bruscos y cirugía de la catarata. 

Signos clínicos 
1. La pre se ntació n es con una pérd ida visual monocular. 

repen tina e indolora que no se asocia con síntomas visuales 
transitorios premonitorios. La pérdida visual se suele descu­
brir al despertarse. lo que sugiere que la hipotensión noctur­
na puede desempeñar un papel importante. 

2. Sign05 
a. La agudeza visual. en alrededor del 30% de los pacientes. 

es normal o está disminuida ligerame nte . El resto t iene 
una afectación moderada o grave. 

b. Los defectus del campo visual son típicamente al titudina­
les afectando habitualmente al campo inferior, aunque se 
pueden observar defectos centrales. paracentrales, cua­
dránticos o arqueados. 

c. La discromatopsia es proporcional al grado de afectación 
vi sual al contrario que la neuriti s óptica. en la que la 
visión de los colores suele estar gravemente afectada aun­
que la agudeza visual sea razonablemente buena. 
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d. La papila está pál id:1 con edema d ifuso o sectorial que 
puede estar rodeado por algunas hemorragias en fomla de 
astillas (Fig. 18.26a). El edema se resuelve de forma gra­
dual y la palidez persiste (Fig. 18.27a). 

3. La angiografi a con fluoresce ina muestra en la rase aguda 
una hipetil uorcscencin p:lpil:1f local izada (Fig. 18.26b) que 

se vuelve más intensa y que a veces afecta a toda la papi la 
(Fig . 18.26c y d). Cuando se produce la atrofia óptica, la 
angiografía con fl uoresceína muestra un re lleno coro ideo 
dc~ igun l durante la fase arterial (Fig. 18.27b) : las fases tar­
días muestran aume nto de la h iperfl uorescencia papilar 
(Fig. 18.27c y d). 

Fig. 18,16 
Neuropatia óptica isquémlca 
anterior no arteritica aguda 
(ver texto). (Conesll de So Milewsld.) 

Flg.18.27 
Neuropatla 6pt ica isquémic¡ 
anterior no arteritka después de 
atrofia 6ptica (ver texto). (Corwla 
de S. Milewski.) 



4. Las exploraciones especiales incluyen estudios serológ i­
coso li pidograma cn ayu nas y glucemia . También es muy 
importante excluir una aneritis de células gigantes ocu lta y 
ai ras enfermedades autoinmunes. 

Pronóstico 

No existe un tratamiento definiti vo aunq ue hay que tratar cual ­
quier enfermedad predisponente subyacentc. y a los fumadorcs 
se debe recomendar que abandonen el hábito. En la mayoría de 
los pacientes no ex iste más afectación de la visión. aunque en un 
pequeno porcentaje de los casos la pé rdid a visua l continúa 
durante 6 semanas. Entre e l 30 y e l 50% presentan afectación 
del otro ojo al cabo de meses o anos. aunque esto se pucde rcdu­
cir con aspiri na. Cuando se afccta el segundo ojo. la at rofi a ópti ­
ca en un ojo (Fig. 18.28a) y el cdcma dd di sco en el otro (Fig. 
18.28b) dan lugar a un «seudosíndrome de Fosler Kennedy». 

NB: La NOIANA nunca recidiva en el mismo ojo. 

Neuropatía óptica isquémica anterior 
arterítica 

La ar1erit is de células gigantes (ACO) (ver Fi g. l8.30b) es una 
emergencia médica porque la prevención de la cegueradepcnde 
del reconoci mie nto rápido del cuadro y su tratam iento. La 
enfermedad afecta típicamente a pacientes de más de 65 anos de 
edad y tiene una predilección por las arterias gra ndes y de tama­
no mediano. especial mente la temporal supe rficial. la oftálmica. 
las ciliares posteriores y la parte proxi mal de la veltebraJ. La 
gravedad y la extensión de la afectación se asocian con la canti­
dad de tej ido elásti co en la media y la adventicia de la arteria. 
Por este motivo las arterias intracl1lneales, que poseen)JIXo teji­
do elás tico. suelen estar respetadas. Los cuatro criterios diag­
nósticos más importantes de ACO son: (a) claud icación mandi-

Fig.18.28 
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bul ar. (b) dolor cervical. (c) proteína e reactiva > 2.45 mgldl y 
YSO > 47 mm/hora (Fer Capítul o 20). Las compl icaciones ocu­
lares de la ACO son las siguientes: 

l. La neuropatía óptica isquémica anterior arteritica 
(NOIAA) es la más frecuen te (Fig. 18 .29). Afecta a alrededor 
del 30-50% de los paciemes con ACO no tratada, de los cua­
les la lereera parte presenla afectación bilateral. 

Fig.18.29 
Neuropatía óptica isquémica anterior arterítica. 

2. Los ataques isquémicos transitorios (amaurosis fu gax ) 
pueden prcceder al infa rto de la cabeza del nervio óptico. 

3. Lo~ e xudados algodonosos son poco frec uentes. Probable­
mente están ca usados por mi croembolización plaquetaria a 
panir de la trombosis parcial de la arteria central retiniana o 
dt: la aneria oftál mica. La ACO es una enfermedad de arteri as 
de cal ibre grande y mediano, por lo que no afecta a las arte­
riol as terminales que producen los exudados algodonosos. 

Seudosíndrome de FoSter Kennedy asociado con neuropatfa óptica isquémica anterior no arterítica (ver textO). (Corte,ía det Wilmer Ere 
In.titute). 

615 
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4. La oclusión de la arteria ciliorretiniana puede combinar­
se con NOIAA (rer Fig. 14.78). 

5. La oclusión d e la arteria central d e la retina suele com­
bi narse con oclusión de una arteria ciliar posterior. Esto se 
debe aque la arte ria central de la retina suele originarse en la 
arteri a oftálmica mediante un tronco co mún con una o más 
de las arterias ci liares posteriores. Si n embargo. la oftal mos­
copia muestra oc lusión sólo de la arteria central retin iana: la 
oclusión ci li ar asociada sólo se puede detectar mediante 
angiografía con fluoresceína. 

6. El síndrome isquémico ocular deb ido a afectación de la 
arte ria oftál mica es raro (~'er Capítu lo 15). 

7. La diplopía, transitoria o constante. puede estar causada por 
isquemia de los nervios motores oculares o los músculos 
extraocu lares. 

Signos clínicos 

l. La presentación es con pérdida de visión unilateral, repen­
tina y profunda. que puede acompafiarse por dolor periocular 
e ir preced ida de oscureci mientos visuales y destellos bri­
llantes transitorios. La afectación bilateral s imultánea es rara. 
Suele aparecer en las pri mems semanas del inicio de laACG. 
aunque en el momento de la presentación aproximadamente 
el 20% de los pacientes no t ienen síntomas s istém icos (es 
decir. ACG ocu lta) . 

2. Signos (en orden cronológico) 
• La papila está pálida e inflamada con pcqucfias hemorra­

gias en astilla en su margen (Fig. IS.30a). 
• En 1-2 meses la tumefacción se rcsuelve gradualmente 

(Fig. I R.30c) y se produce una atrofia óptica grave. con 
afectación profunda de la agudeza visual (Fig. 1 R.3Od). 

3. La angiografia con fluoresceína muestra hipoperfusión de 
la coroides. 

4. El pronóstico es muy malo porque la pérdida visual suelc 
ser permanente. aunque en muy raros casos la administración 
precoz de cort icoides sistémi cos puede asociarse con un ll 
recuperación visual parcial. 

Tratamiento 

El objetivo del tratamicnto cs prevenir la ceguera del ol ro ojo. 
aunquc. en algu nos casos desgraciados. el segundo ojo también 
queda ciego a pesar de la administraci6n precoz de corticoides. 

l. Pauta 
• El tra tamiento in ic ial se rea liza con melilpredniso lona 

endovenosa I g/día durante 3 días ju nto con prednisolona 
oral 80 mg cada día. 

• Después de 3 días la dosis oral se reduce a 60 mg durante 
I semana y después a 50 mg durante 1 semana. 

• La dosis diaria se reduce después 5 rng cada semana, si la 
cefalea, la VSG y la proteína C reactiva lo permiten. hasta 
alcanzar los 10 mg. 

• El tratamiel1lo diario de mantenim iento jdeal es 10 mg. 
au nque pueden ser necesarias dosis más altas para contro­
lar la cefalea. 

NB: Hay que realizar una biopsia de la arteria temporal, 
idealmente al cabo de 3 días de haber iniciado el t ratamien­
to. La confirm ación histológica de ACG justificará la admi­
nis t ración a largo plazo de corticoides. 

Fig. 18.30 
Arteritis de células gigantes. (a, e y d) 
Progresión de una neuropatla óptica 
isquémica anterior (ver texto): (b) sección 
transversa de una arter ia que muestra 
inflamación granulomatosa que afecta a 
todas las capas de la pared y disminuye la 
luz (flechas). (Corte. ía del Witmer Eye tnnitute.) 



2. La duración del tratamiento depende de los síntomas del 
pm;iente y el valor de la VSG o la proteína e reactiva. Sin 
embargo, los síntomas pueden recUlTi r sin un aumento aso­
ciado de la VSG o la protcína e react iva. y viceversa. La 
mayoría de los pacientes necesi tan recibir tratamiento duran­
te 1-2 años, aunque al gu nos pueden precisar tratamiento de 
manteni miento de forma indefinida. 

NB: El empleo no justifi cado de corticoides puede cau­
sar más daño que la propia enfermedad. Las complicaciones 
inducidas por los corticoides pueden precisar la util ización 
de agentes ahorradores de cort ico ides como la azatioprina. 

Papilopatia diabética 

La papilopat ía diabét ica es una enfermedad poco frecue nte 
caractcrizada por di sfunc i6n visua ll ra nsilOria asociada con 
tumefacci6n de la papila 6ptica y que puede ocurrir tanto en la 
diabetes tipo 1 como ti po 2. La patogeni a de base no cstá clara, 
aunque puede ser el resultado de la enfermedad de los pequeños 
vasos. 

l. La presentación suele ser con disfunción más leve del ner­
vio 6ptico y progresión más lenta que en la NOIANA o cn la 
neuri ti s óptica. 

2. Signos 
• La agudeza visual suele ser ()f 12 (0.5) o mejor. 
• Tu mefacción leve e hiperemia papilar. un ilateral o bi late­

ral (Fig. 18.31). 

Fig.18.31 
Pap ilopatía diabética. 

• La tel ang iectasia en la superfic ie papilar es f recuente , y 
eUlllldo es importante puede confu ndirse con neovasculari­
zaci6n en una exploración ruli naria. 

• Defectos del campo visua l en forma de constricción gene­
ral izada o escotomas centrales . 

Neurooftalmología 

• Se pueden ver defectos pupi lares aferentes re lativos cn la 
enfermedad unilateral /asimétrica. 

• Puede haber disemmmopsia. 
3. El pronóstico es relativamente bueno a pesar de la fa ha de 

tratamiento defin itivo. Los corticoides sistémicos ofrecen un 
beneficio cuestionable y ti endcn a comprometer el contro l 
diabético. En la mayoría de los ca~os se produce In resolución 
espontánea en varios me~es, con e~tabiJizaeión o mcjorín de la 
agudeza visual. aunque pucde haber una atrofia óptica leve. 

Neuropatía óptica hereditaria de Leber 

La neuropatía óptica hereditari a de Leber (N OHL) es una enfer­
medad rara re~ul tado de mutaciones del DNA mitoeo ndrial 
materno (3460. 14484, 11778 y 15257) . La mayoría de los 
pacientes son hom bres en la tercera década de la vid a con la 
mutaci6n 11778. En los casos atípicos el cuadro puede afectar a 
muj eres y present arse a cualquier edad entre los 10 Y los 60 
años. Por lo tanto. el diagnóstico de NOHL debe considerarse 
en todos los pacientes con neuritis óptica bilateral. independien­
temente de la edad. 

1, La presentación es típicame nte con una pérdida visual 
grave. unilateral. aguda e indolora. El otro ojo se afecta de 
forma similar al cabo de días o semanas (pero no más tarde 
de 2 meses). 

2. Los signos durante el estadio agudo son ~u t ilcs y pueden ser 
pasados por alto fáci lmente; en algunos pac ientes la papil a 
óptica puede ser completamente normal. 
• En los casos típicos hay capilares dilatados sobre la super­

fi cie papilar que pueden extenderse a la retina adyacente 
(microangiopatía telangiectásica). tortuosidad vascu lar y 
tumefacc ión de la capa de fi bras nerviosas parapapil ares 
(Fig . 18.32). La microangiopatía telangiee tásica puede 
ex istir en miembros femcninos de la fami lia asintomáticos. 

• Posteriormente, los vasos tclangiectásicos regresan y se 
produce una atrofi a 6ptica grave. 

Fig.18.32 
Estadio agudo de una neuropatla óptica de Leber. 
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NB: De forma sorprendente, las reacciones pupilares a la 
luz pueden permanecer bastante conservadas. 

3. La angiografia con fluoresceína muestra ausencia de pér· 
dida de colorante. 

4. Los defectos del campo visual suelen consisti r en escoto­
mas eentrocecales. 

5. El pronostico es malo. aunque puede suceder cierta recupe~ 
ración visual en una minoría de casos incluso años después. 
La mayoría de los pacientes sufre una pérdida visual grave, 
bilateral y permanen te. con una agudeza visual fin al de 6160 

(O, 1) o menos. Los pacientes con la mutación 11778 tienen el 
peor pronóstico. 

6. El tratamiento es generalmente inefectivo aunque se han 
probado algunas actuaciones, incluyendo corticoides. hidro­
xocobalam in a e intervenció n q ui rúrg ica. Sin embargo. se 
debe reco mendar a los pacie ntes que dejen de fumar y de 
beber alcollol en exceso para prevenir ellX)sible estrés sobre 
la producción de energía mitocondria!. 

Atrofias ópticas hereditarias 

Las atrofias ópticas he reditarias (neuropat ías) son un gru po 
heterogéneo muy raro de trastornos que se nwn ifiestan princi­
palmente por atrofi a óptica bilateml. 

Síndrome de Kjer 

l. La herencia es autosómica dominante. 
2. La presentación es en la primera década de la vi da con una 

pérdida visual insidiosa. 
3. Signos. Atrofia óptica temporal o difusa leve. 
4. El pronóstico es variable con agudeza visual ¡l nal de 6/12-

61(i) (0.5-0.1 ). Y hay una variación considerable intra e inter­
fami liar. 

5. No hay anomalías sistémicas. 

Síndrome de Behr 

l. La herencia es autosómica recesiva. 
2. La presentación es durante la primera década de la vida. 

con pérdida vis ual que se estabiliza después de un período 
vari able de progresión. 

3. Signos. Atroli a óptica difusa. 
4. El pronóstico es variable con pérdida visual moderada o 

grave y ni stagmus. 
5. Las asociaciones sistémicas son marcha espástica. ataxia y 

retraso mema!. 

Síndrome de Wolfram 

El síndrome de Wolfram también se denom ina D1DMOAD :o 
Diabetes In sipi dus, lliabetes Mellitus. Opt ic Atrophy y Deaf­
ness (en ing lés: Diabetes In sípida, Diabetes Me ll itus, Atrofia 
Óptica y Sordera). 

l. La herencia es autosómica recesiva. 
2. La presentación es entre los 5 y los 2 1 años de edad. 
3. Signos. Atrofi a óptica difusa. 
4. El pronóstico es mu y malo. co n una agudcza visual final 

inferior a 6/60 (0. 1). 
5. Las anomalías sistémicas (además de DIDMOAD) son 

anosm ia, ataxia, convu lsiones, retraso mema!. talla baja. ano­
malías endocri nológicas y aumento de las proteínas en el LCR. 

Ambliopía tabaco-alcohólica 

La ambl iopía tabaco-alcohólica afecta típicamente a los bebedo­
res y fu madores de pipa y puros importantes que son delicitarios 
en proteínas y vitaminas dcl gmpo B. La mayoria de los pacien­
tes han descuidado su diet.1. obteniendo sus calorías del alcohol. 

l. La presentación es con afectac ión visual no dolorosa. de 
in icio insidioso. progres iva. bilateral y generalmente sim61ri ­
ca. asociada con discromatopsia. 

2. Signos. En la presel11 ación las papilas ópticas son normales 
en la mayor parte de los casos. Algunos pacientes muestran 
pal idez temporal sutil. hemorragias en forma de astilla en la 
papila () a su alrededor. o un edema míni mo. 

l. Los defectos del campo visual consisten de forma caracte­
rís tica en escotomas centfocecales, bil aterales y relativamente 
si métricos (Fig. 18.33c). Los bordes dc los defectos son difÍl: i­
les de definir con un objeto blanco. pero son más fáciles de 
representar y más grandes cuando se emplea un objeto rojo. 

4. El tratamiento pretende reponer la defi ciencia de vitaminas 
con inyecciones semanales de 1.000 unidades de hidroxoco­
balamina durante lO semanas. También se administran mul­
tivitaminas. y se debe recomendar a los pacientes que tomen 
una dieta eq uilibrada y dejen de beber y de fumar. 

5. El pronóstico de los casos con cumplimiento del tratamien­
to precoz es bueno. aunque la recuperaci ón visual puede ~e r 

lenta. En los casos avanzados y que no responden hay una 
pérdida visual permanente como resultado de la atrofia ópti­
ca (Fig. IlU3a y b). 

Neuropatías ópticas inducidas 
por fármacos 

Etambutol 

El etambUlol se emplea en combinación con isoniazida o rifam­
pici na en el tratamiento de la tuberculosis. Su toxicidad depen~ 

de de la dosis y de la duración de su admini strac ión. siendo la 
incidencia del 6% con una dosis diaria de 25 mg/kg; rmamente 
una dosis de 15 mg/kg puede resultar tóx ica. La tox icidad es 
poco frecuente y pu edc ocurri r después de 2 meses de trata­
miento (el promedio es de 7 meses). 

NB: La isoniazida puede causar además raramente neu­
ropatia óptica tó)(Jca, especialmente en combinación con el 
etambutol. 



l. La presentación es con pérd ida visual simétrica insidiosa 
asociada con discromatopsia. 

2. Los signos incluyen papilas ópticas que pueden ser nonnales 
o estar ligeramente edematosas con hemornlgias en forma de 
astilla. 

3. Los defectos del campo visual suelen consistir en escoto· 
mas centroeeeales au nque e n algunos casos puede existir 
constricción bi temporal o periférica. 

4. El pronóstico es bueno cuando se interrumpe la ad mini s~ 
tración del fármaco , aunt¡ue la recuperación puede tardar 
hasta 12 meses. Una minoría de pac ientes presenta afecta­
ción visual permanente como resu ltado de la atroti a óptica. 

S. Los controles deben hacerse aproxi madamente a intervalos 
de 3 meses si la dosis diaria ex.cede los 15 mg/kg. Hay que 
interrumpir la administración del fármaco inmediatamente si 
aparecen síntomas. 

Amiodarono 
La amiodarona se ut il iza panl lratar arritmias cardíacas. La que­
nltopatía en remolino. que es inocua. es prácticamente universal 

Neurooftalmología 

Fig.18.33 
Ambl10pía tabaco-alcohólica. 
(a y b) Palidez de la papila 
óptica: (e) escotomas 
centrocecales bilaterales. 
(Cortes;. det Wilmer Ere tnstitute.) 

(va Capítulo 5) . Sin embargo. la neuropatía óptica ocurre sólo 
en el 1-2% de los pacientes y no está rel acionada con la dosis. 

l . La presentación es con afectación visual insidiosa unilate­
ral o bilateral. 

2. Los signos incluyen edema papilar bilateralt¡ue se estabi liza 
al cabo de varios meses de haber interrumpido la medicación. 

3. Los defectos del campo visual pueden ser leves y reversi­
bles o graves y permanentes. 

4. El pronóstico es variable porque la interrupción del fárma­
co puede que no dé lugar a mejoría. 

S. No están indü:ados los controles porque no existe una 
forma de identilicar los casos de riesgo. Sin e mbargo. los 
pm.: ientes deben ser avisados del pequeno riesgo de toxicidad 
y de que deben informar de cualqu ier síntoma sugerente. 

Vigabatrina 

La vigabatrina es un fármaco antiepil éptico empleado prim.: i­
palme nte como tratamiento de seg unda línea, ex.cepto en los 

6t9 
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espasmos infanti les (síndrome de West). Un porcentaje signifi­
cativo de pacientes presentan discromatopsia y wnstricci6n del 
campo visual cuando la dosis total es 1.500 g o más. Los defec­
tos se produccn entre 1 mes y varios afios después del inicio del 
tra tami ento y suelen ser permanentes a pesar de interrumpir la 
ad ministrac i6n del fármaco . La li teralUra de l producto reco­
micnda pruebas del campo visual a intervalos de 6 meses. 

. Aumento de la presión 
intracraneal 

Introducción 

Líquido cefalorraquídeo 

l. Círculación (Fig. 18 .34a) 
• El líqu ido cefa lorraqu ídeo (LCR) se forma cn el plexo 

coroideo en ambos ventrículos cerebrales. 
• Abandona los ventrículos laterales para entrar en el tercer 

ventrículo a través del agujero de Monro. 

• 

b 

1. Estenosis det acuedu~to 
2. Tumor 
3. Sangre. protulnas 

Ob~trucc¡ón venosa 

Fig.18.14 
(a) Circulación del líquido cefalo rraquídeo (ver texw): 
(b) causas de elevación de la presión intracraneal (ver texto). 
(Corte~la del Wilmer Ere Institute.) 

• Desde el tercer ventrículo fluye a través del acm:ducto de 
Si lvio hasta el cuarto ventrícu lo. 

• Desde el cuarto ventrículo el LCR pasa a través de los agu­
jcros dc Luschka y Mage nd ie, para entrar en e l espac io 
subaracnoideo. una parte flu ye alrededor de la médula 
espinal y el resto baña los hemisferios cerebrales. 

• Se absorbe al interior del sistema de drenaje venoso cere­
bral a través de las vellosidades aracnoideas. 

2. La presión de salida normal del LCR en la punción lumbar 
es < 80 mmH20 en lactantes, < 90 mm en niños y < 2 10 mm 
en adultos. 

Causas de hipertensión endocraneal (Fig. 18.34b) 

1, Obstrucción del sistema vent ricular por lesiones congénitas 
o adquiridas. 

2. Lesiones intracraneales que ocupan espacio. incluyen­
do la hemorrag ia. 

3. Afectación de la absorci6n de LC R a través de las vellosi­
dades aracnoideas, lesionadas prcviamente por meningit is, 
hemorragia subaraclloidca o traumati smo cerebral. 

4. Hipertensión intracraneal benigna (seudotumor cere-
bral) . 

5. Edema cerebral difuso por lraumati smo cerebral contuso. 
6. Hipertensión sistemica grave. 
7. Hipersecreción de LCR por un tumor del plexo coroideo, 

que es muy raro. 

Hidrocefalia 

La hidrocefal ia cs la dilataci6n de los ventrículos (Fig. 18.35). 
El aumento de la presi6n intracraneal puede asociarse con dos 
ti pos de hidrocefali a. 

Fig.18.15 
TC axial que muestra una h¡drocefalia grave. (Cortesía de K. Ni~ch.1I .) 

1, Hidrocefalia comunicante, en la que el LCR fluy e desde el 
sistema ventricular al espacio subaracnoidco sin impedimen­
lo. La obstrucci6n alllujo se encuentra en la cisterna basilar 



o en el espacio subaracnoideo. dondc está el fallo de absor­
ción por las vellosidades aracnoideas. 

2. Hidroce fa lia no comunicante. que está causada por obs­
trucción del fl ujo de LCR en el sistema ventri cu lar o en los 
agujeros de salida del cuarto ventrícu lo. Por lo tanto. el LCR 
no tiene acceso al espacio subaracnoideo. 

Signos clínicos 

Sistémicos 

l. Cefalea. que puede aparecer en cualquier momento del día. 
pero que se produce de forma característ ica por la maiiana 
temprano y puede despertar al paciente. Tiende a empeorar 
progresivamente y los pacientes suelen presentarse cn el hos­
pi tal en 6 semanas. El dolor de cabeza puede ser generalizado 
o localizado. y puede intensi fi carse al loser, con movimientos 
de la cabeza o al inclinarse. Los pacientes con dolores dc cabe-
7..a durante toda la vida suelen referir un cambio de las caracte­
rísticas de los mi smos. Muy raramcntc puede no haber cefalca. 

2. Náuseas y vómitos repentinos. a menudo a chorro. que 
puedcn al iviar parcialmente el dolor de cabeza. Los vómitos 
pueden suceder como un signo aislado o pueden preceder al 
inicio de la cefalea en meses. especialmente en pacientes con 
tumores del cuarto ventrículo. 

3. Deterioro de la conciencia. que puede ser li gero . con 
obnubilación y somnolencia. Un deterioro dramático de la 
conciencia indica di storsión del tronco cerebral y hemiación 
tentorial o amigdalar. y requiere una intervención inmediata. 

Neurooftalmología 

Visuales 

l. Los oscurecimientos visuales transitorios durante algu­
nos segundos son frecuentes en los pacientes con papiledema. 

2. La diplopía horizontal está causada por estiram iento del 
sexto par craneal sobre el extremo petroso. Por lo tanto. es un 
signo de locali zación fa lso. 

J. El fallo visual ocurre tarde en los pacientes con atrofia ópti­
ca sec undaria debido a papiledema de larga durac ión (I'er 

después) . 

Papiledema 

Introducción 

El papiledema se define como una tumefacción de la cabeza del 
nervio ópti co. secundaria a un au mento de la presión intracra­
neal. Casi siempre es bilateraL au nque puede ser asi métrica. 
Todas las otras causas de edema papilar no asociado con eleva­
ción de la presión intracraneal se denominan «tumefacción del 
di sco» y suelen producir afectación vi sual. En todos los pacien­
les con papiledema se debe sospechar la existencia de una masa 
intracraneal hasta que haya pruebas de lo conlrario (Fig. 18 .36). 
Sin embargo. no todos los pacientes con presión intracraneal 
aumentada tienen necesariamente papi ledema. Los tumores de 
los hemisferios cerebrales tienden a producir papiledema más 
tarde que los situados en la fosa posterior. Los pacientes con una 
historia de papiledema prcvio pueden presentar un aumento sus­
tancial de la presión intracraneal sin volver a tener papiledema 
debido a cicatri zación glial dc la cabeza del nervio óptico. 

Fig.18.16 
(a y b) Papiledema: (c)TC axial que 
muestra dos metástasis; (d) TC a un nivel 
diferente que muestra. una tercera 
metástasis. (Cort"5r~ d"tWilmer Eye In.titute.) 
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Signos clínicos 

1. El papiledema precoz (Fig. 18.37) puede ser difíci l de 
diagnosticar con exactitud . Los siguientes son sus principa­
les signos: 

FiJ.18.37 
Papiledema precoz. 

• No hay síntomas visuales y la agudeza visual es normal. 
• Las papilas ópticas muestran hiperemia y elevación leve. 
• Los márgenes papilares (inicialmente nasal. después supe­

rior. inferior y temporal) están mal definidos y se produce 
tumefllcción de la capa de fibras nerviosas re tiniana para­
papilar. 

• Hay pérdid a del pul so venoso espontáneo previo. Sin 
embargo. el 20% de [as personas norma les no muestran 
pul so venoso espontáneo. por 10 que su ausencia no signi­
fica necesariamente que la presión int racraneal esté alta. Si 
el pulso venoso está bie n co nservado el diagnóstico de 
papiledema es improbable. 

2. Papiledema establecido (Fig . 18.38) 

FII·IB.3B 
Papiledema establecido. 

• Pueden existi r oscurecimi entos visuales transitorios en uno 
o ambos ojos. durante algunos scgundos. a menudo al estar 
de pie. 

• La agudeza visual es nonnal o está reducida. 
• Las papilas ópticas muestran una hiperemia grave y eleva­

ción moderada con márgenes mal defin idos que pueden ser 
asimétriws inicialmente. 

• La excavación óptica y los pequeños vasos que atraviesan 
la papila están oscurecidos. 

• Hay ingurgitación venosa. hemorragias en asti lla parapa­
pi lares y frecuentemente también e¡;:udados al godonosos. 

• A medida que aumenta el edema la cabeza del nervio ópti ­
co parece agrandada: puedcn producirse pliegues retinia­
nos circunferenciales en su lado temporal. 

• Los e¡;:udados duros pueden e¡;: tenderse desde el centro de 
la fóvea en forma de un «aban ico macular»: una estrella 
incompleta que ha perdido su parte temporal. 

• La mancha ciega está agrandada. 
3. Papiledema de larga duración (Fig . 18.39) 

Fil·IB.39 
Papiledema de larga duraci6n. 

• La agudeza visual es variable y los campos visuales empie­
zan a mostrar constricción. 

• Las papil as ópticas están marcadamente elevadas con un 
aspecto de «tapón de champán» . 

• No hay exudados algodonosos ni hemorragias. 
• Sobre la superfi cie papilar pueden existir shunts opticoci­

liares y depósitos cristalinos en fonna de drusas (cuerpos 
amiloideos). 

4. Papiledema atrófico (atrofia óptica secundaria) (Fig. 
18.40) 
• La agudeza visual está gravemente afectada. 
• Las papilas ópticas son de color gris sucio y li geramente 

elevadas, los cruces de vasos sanguíneos son pocos y los 
márgenes están mal definidos. 

Diagnóstico diferencial 

l. Las drusas sepultadas se pueden confundir con papi ledema 
precoz (~'erdespués). 



Fil. tI.40 
Papiledema atrófico. 

2. El edema bilat e ra l de la papila pucdc estar causado por lo 
siguiente: 
• Hipertensión mal igna. 
• Papil itis bilateral. 
• Oftalmopatía tiroidea compresiva bilateral. 
• Neuropatra óptiCll isquémica anterior si multánell bi latcrnl. 
• Drenaje venoso comprometi do bil ateral en la oclus ión de 

III vena reti ni ana central o la fístula carótido-cavemosa. 

Hipertensión intracraneal idiopática 

La hipertensión intracranell l idiopática (HU) requiere una men­
ción especial. porque el oft al mólogo puede estar implicado en 
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su tratamiento. Se define como la presencia de aumento de la 
presión int racranea l en ausencia de una lesión de masa intmcra­
neal o de aumento de los ventrrculos por hidroce f¡dia . Aunque 
no supone un riesgo vital. la HII puede ocasionar pérdida visual 
permanente debido a papiledema. El 90% de los pacicmes son 
mujeres obesas en edad férli l (loe a menudo tienen amenorrea. 
La. hipertensión intracraneal puede estar caus,lda también por 
fármacos como tetracic1inas. ácido nalidíxieo y ferroterapia. 

Signos clínicos 

l. Signos y síntoma s de aumento de la presión intracraneal 
como se han desnito antes. 

2. La punció n lumbar muestra una presión de salida> 2 10 
mmHiJ. Sin embargo, puede estar aumentada de forma ani­
ficiosa en pacientes obesos con presión intracraneal normal. 

3. Las técnicas d e neuroimage n mu estran ventrículos nor­
males o pequeños en fomla de hendidura. 

4. Curso clínico. La mayoña de los pacientes tienen un curso 
prolongado con recidivas y remisiones es pontáneas. aunque 
algunos pueden presentar un curso brevc que dura s610 algu­
nos mcses. Au nque la mortalidad es baja. la pérdida visual. a 
veces gruve. es frecuente (Fig. 18.4 1). 

Tratamiento 

Los dos principales objetivos son alivillr los dolores de Cllbcza y 
eVÍlar la pérdida visual. 

1, Lll perimetría regular es esencial pura detectar la pérdidll 
precoz o progresiva del campo visual. 

Fil· 18.4 t 
(a y b) Papiledema grave en una hiper tensió n intracraneal 
idiopática; (c y d ) atrofia Óptica leve después de la 
resoluci6n. (Cortes¡a del Wjlmoer Ere In.titute.) 
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2, Los diuréticos como acelazolamida o tiazi das suelen alivi ar 
la cefalea. pero sus efectos sobre la conservación de la fu n­
ción visual no están claros. 

3. Los corticoides sistémicos suelen emplearse a corto plazo. 
aunque no son úti les para su administración crón ica debido a 
sus posibles compli caciones. especia lmente en pacientes 
obesos. 

4. La (enestración del nervio óptico. que supone la incisión 
de la cobertura meníngea alrededor del nervio óptico, es 
seg ura y efectiva para conservar la visión si se rea li za de 
fo rma precoz . Sin embargo. la cefalea se alivia só lo en una 
minoría de los casos. 

5. Se pueden realizar derivaciones lumboperitoneales. pero 
la tasa de fracaso es alta y suele ser necesaria la revisión qui ­
n1rgica. 

. Anomalías congénitas 
del nervio óptico 
con asociaciones 
neurológicas 

Drusas del nervio óptico 

Las drusas (cuerpos hialinos) del nervio óptico están compues­
(as por material cálcico hial ino en el espesor de la cabeza del 
nervio óptico (Fig. 18 .42). Clínicamente, existen en cerca del 
0,3% de la población y a menudo son bilaterales. Aunque sólo 
una minoría de los miembros de la fami lia tienen drusas papila­
res, cerca de la mitad manifiestan vasos anómalos en la papi la y 
ausencia de la excavación óptica fisiológica. 

Fig. 18.42 

Signos clínicos 

l. Drusas enterradas. En la primera infancia las drusas pueden 
ser difíciles de detectar porquc pueden estar situadas profu n· 
damente por debajo de la superficie papi lar (Fig. IS.43c y d). 
En esta situación. el aspecto puede confundi rse con papilede­
ma (Fig. IS.43ay b). Las drusas de la papila 6ptica muestran 
los siguientes signos: 
• Papi la elevada con un borde fe stoneado si n excavación 

fisi ológica. 
• Ausenci a de hiperemi a en la superficie papilar. 
• Los vasos superficiales no están oscurecidos. a pesar de la 

elevación papilar. 
• Patrones vasculares anómalos. incluyendo ramificaciones. 

aumento del número de vasos retinianos mayores y tonuo­
sidad vascular. 

• Puede haberpu lsaci6n venosa espontánea en el 80% de los 
casos. 

2. Drusas visibles. Durante los primeros años de la segunda 
década de la vida las drusas suelen emerger a la superficie 
papilar y se pueden reconocer como irregularidades perladas 
y céreas (Fig. 18.44) . 

3. Las complicaciones son poco frecuentes. 
• Una pequ eña minoría de pacie ntes presenta afectación 

visual como consecuencia de la neovascularización coroi­
dea yuxtapapilar (Fig. 18.45). 

• En ocasiones puede haber una pérdida progresiva aunque 
limitada del campo visual con un patr6n de haz de fibra s 
nerviosas. 

4. Las asociaciones incl uyen retini tis pi gmentaria. estr ías 
angioides y síndrome de AlIagiHe. 

Exploraciones especiales 

Las siguientes exploraciones pueden ser necesari as para el diag­
nóstico definitivo de drusas ópticas, especialmente clllUldo están 
ocultas: 

Drusas enterradas en la pap ila ó ptica (ve r texto). (Corte,la del Wilmer Eye Institute.) 



Fig.18.44 
Drusas visibles en la papila 6ptica. 

l. La ecografía (Fig. IS,46) es el método más fácil mente dis­
ponible y fi able a causa de su capacidad para detectar depó­
silos cálcicos. Con el refuerzo reducido las drusas también se 
pueden reconocer por su reflectividad acústica. 

Neurooftalmología 

Fig.18.43 
(a y b) Papiledema de larga evoluci6n: 
(e y d) drusas enterradas en la papila 
óptica (ver texto). (CorteSra delWilmer Ere 
I"sutute.) 

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

3. La angiografia con f1uoresceina puede ser út il a veces y 
muestra lo siguiente: 
• Las drusas expuestas (Fig. 18,48a y b) muestran el fenó­

meno de autofl uorescencia antes de la inyección de colo­
rante (Fig. IS.4Sc) e hiperfluorescencia loca[izada debido 
a tinción (Fig . lS,4Sd). Sin embargo. estos fenómenos 
pueden no ser prominentes con [as drusas ocultas debido a 
atenuación por el tej ido suprayacente (Fig. 18 .49). 

NB: La angiografia con f1uorescefna muestra una hiperfluo­
rescencia aumentada y una extravasación tardía (Fig. [8.50). 

Coloboma del nervio óptico 

E[ coloboma del nervio óptico se debe al cierre incompleto de [a 
fi sura coroidea. Es un cuadro raro. y la mayoría de los casos son 
esporádicos. aunque puede haber una here ncia aulos6mica 
dominante. El coloboma del nervio 6ptico aparece unil ateral o 
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Fig.18.46 
Ecografía B de drusas de la papila óptica. 

bilateralmente con la misma frec uencia. y pucde tcner enormes 
implicaciones sistémicas. 

Signos clínicos 

1. Signos 
• La agudeza visual suele estar disminuida. 
• La papila muestra una exeavaci6n discreta. foca l. brill ante. 

blanca y en fonna de intestino. descentrada inferiormente 
de forma que e l horde neurorrctiniano inferior es delgado 
o está ausente y el tej ido normal de la papila está limitado 
a una pequeña cuña superior (Fig. 18.5 1a). 

• La propia papi la puede estar agrandada. 

Fig.18.45 
(a) Drusas de la papila óptica 
asociadas con edema macular 
y hemorragia; (b) autofluorescencia 
de las drusas; (e) fase venosa precoz 
de la angiografia con f1uoresceína que 
muestra neovascularización coro idea 
parapapilar; (d) fase tardía que 
muestra hiperfluorescencia debida a 
extravasación. (Cortesla de S. Mllew.ki). 

• La vascularizaci6n retiniana es normal. 
2. Los campos visuales muestran un defecto superior (Fig. 

18.5 1 b) que. asociado con el aspecto de la papila. puede con· 
fundirse con un glaucoma con ten si6n normal. 

3. Las asociaciones oculares incluyen microftalmos y colo­
boma del iri s ( ~'er Fig . 18.54). el cuerpo ciliar y el fondo de 
ojo (Fig. 18.52). 

4. Complicaciones 
• Puede aparecer desprend im iento de ret ina seroso en la 

mácul a (ver Fig. 18.5 1a). 
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Fig.18.48 
(a y b) Drusas visibles: (e) autofluorescenc.ia: 
(d) fase tard ía de la angiografia con 
f1uoresceína que muestra una 
hiperfluorescencia marcada confinada a la 
papila debido a tinción sin extravasación. 
(Corte.la delWilmer Eye Instiwoo.) 

Fig.18.49 
(a) Drusas de la papila óptica enterradas 
(flecha); (b) fotografía sin verde: (e) la fase 
arterial de la angiografla con f1uoresceina 
es normal: (d) la fase tardía muestra una 
hiperfluorescencia leve confinada a la 
papila. (Cortesla d~I Wilmer EY" Institute.) 
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Fig.I8.51 

Fig. I8.S0 
(a) Paplledema: (b) la fase arterial de la 
angiografia con fluorescelna muestra 
capilares parapapilares congestionados a 
lo largo de la capa de fibns nerviosas 
retinianas: (e) la fase arteriovenosa 
muestra hiperlluorescencia aumem:ada de 
los capilares dilatados que se extiende a la 
retina adyacente: (d ) la fase tardia muestra 
una hiperlluorescellCia marcada debida a 
extravasación. (Cort~ <:le A Chopcbr.) 

Coloboma de la papila óptica. (a) Cuna superior de tejido de la papila normal 
(flechas) asociado con fibras nerviosas retinianas: los cambios del epitelio 
pigmentario retiniano en la mácula se deben a un desprendimiento de retina 
seroso previo : (b ) is la inferior de visión correspondiente: (e) la papila contiene un 
gran defecto en forma de cliter (flechas). y un lado consta sólo de tejido 
conectivo colágeno (C) y el Otro es normal (N): (d ) esquema que muestra el 
telido conectivo anormal (C) que se extiende dentro del tej ido retrolaminar con 
tejido neural normal (N) en el otro lado. (CorteJI¡ delWilmer Eye In~titute.) 



Fig.18.S2 
Coloboma coriorretiniano. 

• Se ha descrito agrandamiento progresivo de la excavación 
y adelgazamiento de la cresta neural a pes ar de una presión 
intraocu lar normal. 

• Puede haber desprendimiento de retina regmatógeno en los 
ojos con colobomas coriorretinianos asociados. 

Asociaciones sistémicos 

Son numcrosas. $ólo se citan las más importantes. 

1. Las anomalías cromosómicas son el síndrome de Patau 
(t risomía 13) . el síndrome de Edwards (trisomía 18) y el sín­
drome del maullido de galO (trisomía 22). 

2. La asociación «CHARGE» comprende Coloboma. defectos 
cardíacos (Hean. en inglés). Atresia de coanas. Retraso del 
crecimiento y desarrollo. y anomalías Geni tales y auriculares 
(Ear. en inglés). 

3. Otros síndromes son: Meekel-Gruber. Goltz. microft almos 
de Lenz. Walker-Warburg. Goldenhar. qu iste de Dandy-Wal ­
ker y Rubinstein-Taybi . 

Síndrome de morning glory 

El síndrome de morning glory es un cuadro muy raro y general­
mente unilateral. Los aún más raros casos bi laterales pueden scr 
hereditarios. 

Signos clínicos 

l. Signos 
• La agudeza visual sue le ser muy mala. 
• La papil a está agrandada y contie ne una excavación en 

forma de embudo (Fig . 18.53). 
• En la base de la excavación existe un núcleo central de teji­

do g lial blanqueci no. que corresponde a restos hiaJoidcs 
persistentes. 

Neurooftalmologia 

Flg.18.53 
Srndrome de moming glory. 

• La papi la está rodeada por un anillo elevado de afectación 
pigmentaria coriorretiniana. 

• Los vasos sanguíneos emergen desde el borde de la exca­
vación con un patrón rad ial como los radios de una rueda. 
Están aumentados en número y es difícil dist in gu ir las 
arterias de las venas. 

2. Complicaciones. En aproxirnlldamente el 30% de los casos 
se produce un desprendimiento de retina seroso. 

Asociaciones sistémicas 

Las asociac iones sis témicas son infrecuentes e incluyen las 
s iguientes: 

l. Displa sia frontonasal . la más imponanle. que se caracteri ­
za por una malformación compleja que w nsta de: 
• A nomalías ce ntrofaciales que incluyen hipertc lorismo, 

depresión del puente nasal (Fig . 18 .54). labio leporino y 
fisura palatina . 

Fig.18.54 
Un paciente con colobomas det iris. hipertelorismo y depresión 
del puente nasal. 
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• Encefa locele basa l (Figs. 18.55 y 18 .56), ausencia del 
cuerpo ca lloso y deficiencia hipoti sari a. 

2. La neurofibromatosis de tipo 2 es una asociación rara. 

ENCEFALOCELE: 

Tejido cere .. b~"~I.::.=~_ 
Meninges -

Fig.18.55 
Encefalocele basa l. (Cortesla delWilmer Eye Institute .) 

Hipoplasia del nervio óptico 

La hiJX'plasia del nervio óptico es un trastorno unilatera l o bilme­
ral caral:tcrizadu por una disminución del número de fibras del 
nervio óptico. Puede ser una anomalía ais lada en un ojo por otro 
lado normal. en un ojo muy rnalforrnado o en asociación con un 
grupo heterogéneo de trastornos que habitual rnente afectan a las 
estructuras de la línea media del cerebro. Los agentes especfficos 
empicados pur la madre durante la gestación que pueden asociar­
se con hipoplasia del nervio óptico son alcohol. LSD. qu inina. 
insuli na protami na cinc, conicoides, diurét icos. remedios para el 
resfriado y anticonvulsivantes. La hipup[asia segmentaria supe­
rior de la papila óptica puede asociarse eun diabetes materna. 

Signos clínicos 

l. Signos 
• La agudcza visual puede variar de la norma lidad a la no 

pcrcepción dc la luz. 
• La papi la es pequeña y gris y está rodeada por un halo ama­

rillento de hipopigmentación causado por atrolia coriorreti ­
niana concéntrica (signo del doble anillo) (Fig. [8 .57). El 
anillo externo representa lo que debería haber sido el mar­
gen normal de la papila. 

• La distancia entre la fóvea y el borde temporal de la papila 
óptica suele ser igua l o tres veces superi or al diámetro 
papilar. Es(O sugiere fuertemente la existencia de hipopla­
sia de la papila. 

• A pesar del pequeño tamaiío papil ar. los vasos sanguíneos 
re ti nianos tienen un calibre normal. aunque pucdcn scr tor­
fUOSOS . 

• En algunos casos s610 una parte de [a papila es hipoplásica 
(Fig. 18.58). 

2. Otros signos oculares varían co nsiderablementc. depen­
diendo de la gravedad . Inclu ycn defectos del campo visuaL 
diseromatopsia. defecto de la conducción pupi lar aferente, 
hipoplasia de [a fóvea. aniridia, microft al mos. estrabismo y 
nistagmu.s en los casos bilatcrales graves. Los casos leves 
pueden pasarse por alto fáei [mcntc; la ligera reducción de la 
agudeza visual puede confundirse con ambliopía y tratarse 
con oc lusión. 

Asociaciones sistémicas 

1. El sindrome de De Morsier (displasia septoóptiea) exi ste 
aproxi madamente e n el 10% de los C¡\sos. Además de la 
hipoplasia del nervio óptico bilateral (Fig. [8 .59a y b), inclu­
ye una serie de anomalías cerebrales del desarrollo de la línea 
media que pueden asociarse o no con anomalías endocrinas. 
Estos defec tos incl uyen ausencia o disgenes ia dcl septum 
pellucidum (Fig . 18.5ge), adelgazamie nto o agenesia del 

Fig.18.56 
Encefalocele basal. (a) Defecto del suelo 
óseo del cráneo (flechas): (b) protrusi6n 
de las partes blandas a través del defecto 
(flechas). (Cortesía del Witmer Ere tnstitute.) 
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Fig. 18.57 
Hipoplasia del nervio óptico. (a y b) Límite de la papila óptica (flecha cor ta), 
an illo hipopigmentado (flecha larga): (c) secciÓn longitudinal que muestra 
hipoplas ia papilar y del nervio Ópt ico ret ro laminar; (d ) an illo 
hipopigmentado debido a ausencia de epitelio pigmentario retiniano. 
(Cor'tCsía del Wilmer Eye In$litute.) 

Fig, 18,58 
Hipoplasia del nervio óptico sectorial. 

cuerpo calloso (Fig. 18.60) Y displasia del tercer ventrfculo 
anterior. El hipopituitarismo con cifras bajas de hormona de 
creci miento es frecuente. y si se identifica pronto se puede 
corregir la defi ciencia y recuperar el creci miento normal. Se 
ha sugerido que la tortuosidad venosa retiniana en los pacien­
tes con hipoplasia del nervio óptico bilateral puede ser un 
marcador de posible disfunción endocri na. 

2. La displasia frontonasal (~'er antes) es una asociación oca­
sional. 

Síndrome de Aicardi 

El síndrome de Aicardi es un trastorno muy raro, dominante y 
ligado al cromosoma X. que es letaJ in u/ero para los hombres, 
La afectación visual suele ser bilateral , aunque generalmente es 
asimétrica. 

l . Signos 
• Múlt iples «lag unas curiurrctini anas» despi gmenl adas 

agrupadas alrededor de la papila so n palugnum6nicas 
(Fig. IX.6 1) . 

• Las anomalías congénitas de la papila son coloboma. hipo­
plasia y pigmentlleión. 

2. Otros signos oculares inCluyen microftalmos. membranas 
pupilares persistentes. catarata y coloboma del iris. 

], Los signos sistémicos son espasmos infantiles. agenesia del 
cuerpo caJloso, malfonnaciones esqueléticas y retraso psico­
motor. También pueden existir otras maLfonnaciones graves del 
SNC, y la muerte suele producirse en los primeros años de vida. 

Otras anomalías 

Hay una serie de anomalías raras de la papila óptica que a veces 
pueden relacionarse con asociaciones neurol6gicas, como las 
siguientes: 

l . Mega lopapila, en la que los diámetros vertical y horizontaL 
de la papila son de 2.1 mm o más (Fig. 18 .62). 

2. Estafiloma parapapilar, que es una enfermedad no hcrcdi­
tmia y generalmente unilateral en La que se observa una papi-
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Fil' 18.60 
RNM sagital que muestra ausenc.la del cuerpo calloso. (Cortesb 
ele K. Nischal.) 

la relativamente noruJal en la base de una excavación profun­
da cuyas paredes. al igual que la I;oroides y e l epitelio pig­
mentario retiniano de alrededor. muestran cambios atrófi cos 
(Fig. 18.63). La lIgudcza visutl1 está marcadamente reducida 

Fig.18.61 

Fig. '8.59 
Síndrome de De Monier. (a y b) H ipoplasia del 
nervio óptico: (e ) ausencia del septum pelhscidum: 
(d ) septum pelluddum normal (flecha) para 
com parar. (Cortel la de lWilmer Eye Institute.) 

Papila óptica anormal y lagunas coriorretinianas en el slndrome 
de Aicardi . 

1 

y puede existir desprendi miento de relina local. La displasia 
fronlona~l es una asociación ocasional. 

l, Displasia de la papila óptica. que es un ténni no descripti­
vo de una papila marcadamente deformada que no sc puede 



Fig.18.63 
Estafiloma parapapilar. 

inclu ir en ninguna de las categorías reconoc ibles descritas 
anleriormenle (Fig. 18 .(4). 

Fig.18.64 
Papila displásica. (Corte.ia de C. Barry.) 
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• Reacciones pupilares 

Anatomía aplicada 

Reflejo a la luz (fotomotor) 

El retl ejo luminoso está mediado por los fotorreceptores re! i ~ 

nianos y w nsta de cuatro neuronas (Fig. 18.65). 

Tercer 
poc ___ 1 

Ganglio 
ci liar 

Fig.18.65 

Coticulo superior 

Núcleo pre!ectal 

Cuerpo genic ulado lateral 

(;')----',..~t-- Núcleo 
de Edinger-Westphal 

Esfínter pupilar 

Vía anatómica del reflejo pupilar a la luz. 

l. La primera (sensori al) conecta la reti na con el núcleo pre­
tectal en el cerebro medio a nivel del calículo superior. Los 
impulsos que se originan en la retina nasa l son conducidos 
por fibra s quc se cruzan en el quiasma y superan el lracto 
óptico opuesto para terminar en el núcleo pretectal conlrala­
leral. Los impulsos que se originan en la reti na temponl l son 
conducidos por fibras que no se cruzan (tracto óptico ipsi la. 
teral) y terminan en el núcleo pretcctal ipsilateral. 

2. La segunda (internune ial) wnecta e l núcleo prelectal con 
ambos núcleos de Edinger~Westphal. De esla forma. un estí~ 

mulo lumín ico un iocular induce una contracción pupi lar 
bilatera l y simétrica. La lesión de estas neuronas internutl­
cia les es responsahle de la disociación cerca-lejos en la neu­
rosítilis y los pinealomas. 
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l. La tercera (motora preganglionar) conecta el núcleo de 
Edinger-Westphal con el ganglio ci liar. En la órbita las tibras 
parasimpáticas pasan a través de! nervio oculomotor. cntran 
en su división inferior y alcanzan el ganglio ciliar a través del 
nervio hasta el músculo oblicuo inferior. 

4. La cuarta (motora posganglionar) abandona el ganglio ci liar 
y pasa con los nervios ciliares cortos a incrvar el esfín ter 
pupilar. El ganglio c iliar sc locali za e n el cono muscular, 
justo por detrás del globo ocu lar. Se debe señalar que. aunque 
e l ganglio ciliar co nti ene otras fi bras nerviosas. só lo las 
tlbras parasimpáticas establecen si napsis en él. 

Reflejo de cerca 

El reflejo de cerca, una sincinesia más que un reflejo verdadero, 
es activado cuando la mirada cambi a de un ohjeto distante a otro 
ccrcano. Comprende acomodación, convergencia y miosis. La 
visión no es un prcrrcquisito para el reflejo de cerca, ni existe una 
situación clínica en la que el reflejo luminoso exista pero falte la 
respuesta de cerca. Aunque las vías fi nales pam el refl ejo de cerca 
yel reflejo luminoso son las mismas (cs decir. tercer par. ganglio 
ciliar. nervios ciliares cortos). el centro de! rcflejo de cerca está 
mal definido. Probablemcntc hay dos influencias supranuc1earcs: 
los lóbulos frontal y occip ital. El centro eentroenccfáli co del 
reflejo de cerca está localizado probablemente más ventral que el 
núclco prctcctaL y esto puede cxplicar por qW! las lesiones com­
presi vas como los pinealomas afcctan preferentemente a las ncu­
ronas imernunciales dorsales implicadas en el refl ejo luminoso. 
respetando las libras ventrales (reflejo de cerca) hasta más tarde. 

Inervación simpática 

La inervación simpática consta de tres neuronas (Fig. 18.66) : 

l. La primera (central) empieza en el hipotálamo posterior y 
desc iende, s in cruzarse, hac ia ahajo por e l tronco cerebra l 
para terminar en el centro cilioespi nal de Budge, en el cuer­
no intermedio lateral de la médul a espinal , locali zado entre 
C8 y T2. 

2. La segunda (preganglionar) pasa desde el centro ciliocspinal 
de Budge haS\.1 el ganglio cervical superior en el cuello. Duran­
te su largo recorrido, estÍl íntimamente relacionada con la pleu­
ra apical. donde puede ser lesionada por un carcinoma bronco­
génico (tumor dc Pancoast) o durante la cirugía dc cucllo. 

l. La tercera (posgangl ionar) asci ende a lo largo de la arteria 
cafÓtida intema para entrar en el seno cavemoso, donde se une 
con la división oftálmica del nervio trigémino. Las libras sim­
páticas alcanzan el cuerpo ciliar y el músculo di latador de la 
pupila a través del nervio nasociliar y los nervios ciliares largos. 

Defectos pupilares aferentes 

Defecto pupilar oferente absoluto 

El defecto pup ilar aferente absoluto (pupila amaurót ica) está 
causado por una lesión completa del nervi o óptico y se caracte­
ri za por lo siguiente: 

Hipotálamo posterior 

Ganglio cervical superior 

Fig.18.66 
Vía anatómica de la inervación simpática. 

• El oj o afectado es completamente ciego (es deci r, no hay per­
cepeión de la luz) . 

• Ambas pupilas tienen el mi smo tamaño. 
• Cuando el ojo afectado es estimulado por la luz, ninguna de 

las dos pupilas rcaceiona, pero cuando el ojo normal es esti­
mulado ambas pupilas reaccionan normal mente. 

• El reflejo de cerca es normal en ambos ojos. 

Defecto pupilar aferente relativo 

El defecto pupilar aferente relativo (pupila de Marc us Gunn) 
está cau sado por una lesión incompleta del nerv io óptico o 
cnfcnnedad retiniana grave. pero nunca por una catarata densa. 
Los signos clínicos son los de una pupila amaurótica pero más 
sutiles. Por lo tanto, las pupilas responden débi Imente a la esti­
mulación del ojo afectado y activamente a la estimulación del 
ojo norm al. La dife rencia entre las reacc iones pupilares de 
ambos ojos se incrementa con la prueba de drstellvs luminoso~ 
altemantrs. en la que cada pupil a es estimulada por una luz en 
una sucesión alternativa rápida. Primero se estimula la pupil a 
normal, lo que da lugar a contracción de ambas pupilas . Cuando 
se estimula la pupila anormal. amhas pupi las se dilatan en vez 
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de contraerse. Esta dilatación paradójica de las pupi las en res­
puesta a la luz ocurre porque la di latación producida al n:!irar la 
luz del ojo normal supera la contracción produc idn por la eSli­
mutación del ojo anormal. 

NE: En las lesiones aferentes (sensoriales), las pupilas son 
iguales de tamaño. La presencia de anisacoda (pupilas con 
tamaños diferentes) implica enfermedad del nervio eferente 
(motor), el iris o los músculos de la pupila. 

Disociación luz-cerca 

En este caso e l renejo lumínico está ausente o es lento pero la res­
puesta de cerca es nonnal. Las causas se muestran en la Tabla 1 R.l . 

Tabla 18.1 Causas de d i$Ociadón luz-cerca 

1. Unilaterales 
• Defecto de la conducción aferente 
• Pupila de Adie 
• Herpes zoster oftálmico 
• Regeneración aberrante del tercer par 

2. Bilaterales 
• Neuroslfilis 
• Diabetes tipo 1 
• Distrofia miotónka 
• Síndrome centrOencefálko dorsal de Parinaud 
• Amiloidosis famil iar 
• Encefalitis 
• Alcoholismo crónico 

Pupilas de Argyll Robertson 

Las pupilas de Argyl l Robcrtson están causadas por la ncurosí­
mi s y se caracteri zan por lo siguiente: 

• La afectación suele ser hilateral pero asi métrica. 
• Las pupilas son pequeilas e irregulares. 
• Di sociación luz-cerca. 
• Las pupilas son muy di fíciles de dilatar. 

Pupila de Adie 

La pupi la de Adie (tón ica) está causada por denervación pos­
ganglionar a l esfínter pupi lar y e l músculo ci liar. que pucde 
seg uir a una en fe rmedad viral. Afecta típicamente a adultos 
j óvenes y es unilateral en el 80% de los casos. 

1. Signos 
• La pupila afectada es grande y regular. 
• El reflejo luminoso está ausente o es 1cnto. y se asocia con 

movimientos vermiformes del borde pupi lar. visibles con 
la lámpara de hendidura. 

• La pupila responde 1cntamenll' al renejo de cerca. tras lo 
cual la redilatación también es muy lenta. 

Neurooftalmología 

• La acomodm: ión puede man ifestar una tonicidad si mi lar. 
de fo rma que cua ndo se fija un objeto cercano el tiempo 
necesario para reenfoca r a dis tancia (reh0ación del múscu­
lo ci liar) está prolongado . 

• En los casos de larga evolución la pupila puede ser peque­
ña (<<pequeilo antiguo Adie») . 

2. Las asociaciones en algu nos pacientes son rdlejos h:ndino­
sos profundos d isminuidos (sín dro me de Holmes-Adie) y 
disfunción nerviosa autonómica. 

3. Pruebas fa r macológicas. Si se in stila mecolil a l 2.5% o 
pi locarpina al 0. 125% en los dos ojos, la pupila normal no se 
contrae. pero la pupila anormal sí debido a la hi persensibili ­
dad por la denervaciÓn. Al gunos pacientes diabéticos pueden 
mostrar ta mbié n esta respuesta, y muy ocasiona lmente 
ambas pupilas se contraen en individuos normales. 

Parálisis oculosimpática 
(síndrome de Horner) 

Las causas del síndrome de Homer se muestran en la Tabla 18.2. 

Tabla 18.2 Causas de síndrome de Homer 

t, Centrales (neurona de primer orden) 
• Enfermedad del tronco cerebrat (tumores. vascular. 

desmielini zaclón) 
• Siringomielia 
• Síndrome medular la teral (Wallenberg) 
• Tumores de la médula espina l 

2. Preganglionares (neurona de segundo orden) 
• Tumor de Pancoast 
• Aneur ismas y disección carotideos y aórticos 
• Lesiones cervicales (amígdalas. traumatismo. posquirúrgicas) 

3. Posganglionares (neurona de ter<er orden) 
• Cefaleas en rac imo (neuralgia migrañosa) 
• Disección de la arteria carótida interna 
• Tumores nasofaringeos 
• Otitis media 
• Masa en el seno cavernoso 

Signos clínicos 

• Ptosis leve (generalmente 1-2 mm) como resultado de debili­
dad del músculo de Mü l1cr (Fig. 18.67) . 

• Ligera elevación del párpado inferior dehida a debi lidad del 
músculo tarsal inferior. 

• Miosis por la acción si n oposición del esfínter pupilar. con el 
resullado de anisocoria. que se acentúa con una luz tenue. ya 
que la pupila de Horner no se dilata. a l igual que la pupila del 
otro Jado. 

• Las reacciones pupilares son normales a la luz y de cerca. 
• Sudoración ipsi lateral reducida. pero sólo si la les ión está por 

debajo del gang lio cervica l superior, porque las fi bras que 
incrvan la piel de la cara discurren a lo largo de la arteria caró­
tida externa. 

os 
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Fig.18.67 
Síndrome de Horner derecho. 

• A veces existe heterocromía hipocr6mica (<lmbos iris de dife­
rente color - la pupil<l de Horner es más clara- ) si la lesión es 
congénita o de larga duración . 

• La pupi la se di lata con lentitud. 
• Signos menos importantes so n acomodación hipcractiva. 

hi potonía ocu lar e hiperemia conjuntival. 

Pruebas farmacológicas 

La cocaína puede servi r para confirmar el diagnós tico. Se puede 
usar la hidrox ianfetamina para diferenciar una lesi6n pregan­
gljonar de otra posgangl ionar. También se puede utili zar la adre­
nalina para valorar la hipersensibilidad por la dcncrvación. 

l. Insti lar cocaína al 4% en ambos ojos. 
• Resultado: la pupila normal se di lata pero la pupi la de Hor­

ner no. 
• ./ustificación: la noradrcnalina (NA) liberada en las termi ­

naciones nerviosas simpáticas posganglionares es recapta­
da por las terminaciones nerviosas. con lo que finali za su 
acción. La cocaína bloquea esta recaptación. Por lo Illnto, 
la NA se acum ula y causa dilatación pupilar. En el síndro­
me de Horner no se segrega NA en primera instancia: por 
lo tanto, la cocllína no tiene efecto. De esta forma. laeocaí­
na confirma el diagnóstico de síndrome de Horner. 

2. Instilar hidroxianfetamina al 1% en ambos ojos. 
• Re.l"llltado: en una les ión pregang lionar ambas pupilas se 

di latan (Fig. 18 .68). mientras que en una lesión posgan­
glionar la pupila de Horner no lo hace. (Esto debe llevarse 
a cabo el día siguiente, cuando han desaparecido los efcc­
tos de la cocaína.) 

• ./ustijicaciól1: la hidroxi allfetamina potencia la liberación 
de NA de las terminaciones nerviosas posganglionares. Si 
esta neurona está intacta (una lesión en la neurona de pri­
mer o segundo orden. y tam bién el ojo normal), la NA se 
libera y la pu pila se dil:lla. En la lesión de la neurona de 
tercer orden (posganglionar) puede que no haya di latación 
hasta la destrucción de la neurona, 

l. Ins tilar adrenalina al 1: 1.000 en ambos ojos. 
• Resultado: en una lesión pregullglionar no se di lata ningu­

na de Ills dos pupi las porque la adrenalina ~e destruye rápi­
damente por la monoaminoox idasa; en una lesión posgan­
gl ionar. la pupila de Horner se dilata y la ptosi~ se puede 
al iviar temporal mente porque la adrenalina no es degrada­
da cuando falta la monoamillooxidasa. 

Fig.18.68 
(a) Síndrome de Horner preganglionar derecho; (b) midriasis 
bitaterat después de la instilaci6n de hidroxianfetamina en 
ambos ojos. 

• ./usTificaci6n: un mlÍscu lo deprivado de su inervación moto­
ra muestra una sensibilidad aumentada al neurotransmisor 
excitalOrio liberado por su nervio motor. En el síndrome de 
Horncr el mlÍsculo dilatador de la pupila rnaniliesta de 
forma similar «hipersensibi lidad por la denervac ión» a los 
neurotransmisores adrenérgicos. Por lo tanlO. la adrenalina. 
incluso en concentraciones mínimas. produce una dilatación 
marcada de la pupil a de Horner. 

e Nistagmus 

Introducción 

Principios fisiológicos 

El ni stag mus es una osc il ac ión de los ojos a un lado y al otro. 
repetitiva e involuntaria. que puede ser li siológica o patológica. 
Por lo tanto, el nistagrnus que se produce en respuesta a la ro ta­
ción de un cili ndro optoci nét ico o del cuerpo en el espacio es 
normal y actúa para mantener la visión clara. Los movimientos 
oculares que llevan a la lijación sobre un ohjeto de interés se 
denom inun foveales, y los que separan la fóvea del objeto se lla­
man desfovea les. En el nistagmu s patológico cada ciclo del 
movimiento suele iniciarse con una deri va desfoveal involunta­
ri a del ojo alejándose del objeto de interés, seguida de un movi­
miento sacádieo de regreso de rcfijación . El plano del nis tagmus 
puede ser horizontal. vertical. torsional o inespecífico. La 
am plitud de l nistagmus se refiere a lo lejos que se mueven los 
ojos. mientras que la frecuencia ind ica lo a menudo que osci lan 
los ojos. ScglÍll la amplitud. el nistagm us puede ser lino o tosco. 
micntras que la frecuencia puede ser alta, moderada o baja. 

Clasificación 

l . Nistagmus en sacudida, que es un movimiento sacádieo 
con un movimiento de "deriva» desfoveallento seguido de 



un movimiento sacádico corrector de yueha a la fóyea rápi ­
do. 1 .... 1 dirección del nistagmus M; describe en témlinos de la 
dirección del componente rápido, de forma que el nislagmus 
en ~llcudida puede ser derecho, izqui erdo, arriba, abajo o 
rotatorio. El ni stagmus en saClJdidn puede dividirse en evo· 
cado por la mirada (es decir, veslibu lar) y con mirada paréti­
ca. que es lento y suele indic¡lr lesión del tronco cerebral. 

2. Nistagmus pendular. que c~ un movimiento no s..1c.ádico en 
el que los componentes foveal y dcsfoveal son lentos (es decir. 
la velocidad del nislagmus es igual en amb..1s din:ccioncs). 
• El nistagmus pendular congénito es hori J.:QntaL conjugado 

y tiende a convenirse en sacudida en la mirada lateml. 
• El ni.\olagmus pendular adquirido tiene componentes hori­

zontal. vertical y IOrsional. 
• Si los compo ne llles hori zo ntal y vert ical de! nistagmus 

pendular están en fasc (es dec ir. ocurren si rnultánearnenle), 
la direcc ión !X!n;ibida se vuel ve oblicua. 

• Si los componen tes hori zon tnl y vertica l están fuera de 
fase. la d irccción se vuelve elfp tica o rotatoria . 

l. Nistagmus mixto. que es un nislag mus pe ndular en la posi­
ción primaria y una s.acudida en la vh.iÓn lateral. 

Las características de todas l a~ formas dc nislagmus se pue· 
den documentar empicando e l esqucma que se mues tra en la 
Figura 18.69. 

Nistagmus fisiológico 

l. El nistagmus del punto final es un fi no nislagmus en sacu­
did:1 de frecuencia moderada (lue ~e encuentra cuando los 
ojos eSlán en las posiciones cxtremas de la mirada. La fase 
rápida es en la direcci6n de la mirad:l. 

2. El nistagmus optocinético es un nistagmus en sacudida indu· 
cido por estímulos repetitivos que se mueven por el campo 
visual. La fasc lenta es un movimiento de búS(jutxL1 en elqlJe los 
ojos siguen el objeto; la fa.~e rápida es un movimiento de sacu-

Frecuencia moderada 
Amplitud moderada 
Nistagmus superior 

tt 
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dida en la d irección opuesla mientras lo:-. ojos vuelven a fijarse 
sobre otro objclo. Si la cinta O el cilindro optocinélico se mue­
ven de derecha a izquierda. la región pmietooccipital izquicrdll 
controla la fasc lenta (de búsqueda) a la izquierda. yel lóbu lo 
frontal ií'.quierdo controla la fasc rápida (sacádica) a la derecha. 
El ni ~tagmus oplocinético cs útil para detectar enfeml0S falsos 
que fin gen ceguera y e~tudi ;l r la agudeza visua l en los niiío~ 
muy pt."quciíos. Tllmbién puede ser úti l para dclenninar la C¡IUSll 
probnble de una hemiano~ia homónima aislada (¡·er después). 

l. El nistagmus vestibular es un nistagmus en sacudida cau­
!-:ldo por una entrada a ltemda desde los núcleos vestibulares 
a los centros de la mimda horizontal . La fa.~e lenta es inicia­
d:. por los núcleos vestibulares y la fase rápida por e l tronco 
cerebral y la vía frontomcscnccfál ica. El ni stagmus rota torio 
~ uele e~lar causado por s itu"cionc~ pato lógicas que afectan al 
~ iHtema vestibular. El ni stagmu s vestibu lar w pucdc provocar 
con eSli mu laci6n calórica de la s iguiente forma: 
• C uando se in troduce agua fría en e l oído dert'cho el 

p:lcicnte presenta un nistagmus en sacudida a fa i;'lfllielr.kJ 
(e~ decir. fase rápida a la izquierda). 

• Cuando se introducc ¡¡gU¡¡ c(llieme en el oÍllo derecho el 
pacientc presenta un nislagmus en sacudida a la derecha 
(es dccir. fase rápida a la derecha). Una regla mnemotécni · 
ca líti l cs. en inglés . .,COWS» (coltl·opposire. \i'(/rl/J -~'(/me) 

(frío·opuc.'\w. caliente-mismo). indicando la dirección de! 
nislagmus. 

• C uando sc introduce agua frfa e n ambos oídos dc fo rma 
~ imultánea se prod uce un ni s t agmu~ en sacudida co n la 
fase rápida haciu arri ba: el ¡¡gua caliente en ambos oídos 
provoca nistagmus con la fase rápida hac ia abajo (e l frío 
«h:tce bajar las cosas»). 

Nistagmus por desequilibrio motor 

El ni ~tagmus por desequilibrio motor e~ e l resultado de defectos 
primarios cn los mecanismos eferentes. 

Fig.18.69 
Esquema para documentar el nistagmus. (Cortesia 
de J. Ferris.) 

Frecuencia baja 
Amplitud alta 
Nistagmus derecho 

frecuencia ba la 
Amplitud moderada 
Nislagmus pendular 

Frecuencia alta 
Ampli tud baja 
Nistagmus izquierdo 

• 
FreCUeflCllI baja 
AmpJltud alta 
Nlstagmus 
ClrcunrotatoflO 

-+ 
-+ 
-+ 
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Nistagmus congénito 

1. La herenci a puede ser recesiva ligada al cromosom a X o 
autosómica dominante. 

2. La presentación es al cabo de 2-3 meses después de nacer 
y persiste durante toda la vida. 

J. Signos 
• Generalmente nist.1gmus en sacudida, en un plano y hori­

zonwl. 
• Puede calmarse con la convergencia y no está presente 

durante el sueño. 
• Suele exi st ir un pu nto nulo: una posic ión de la mirada en la 

que e l nistagm us es mín imo. 
• Con el fin de mover los ojos al punto nulo se puede adop­

tar una IXlstura anormal de la cabeza (tort ícolis). 

E.spasmo nutans 

l. La prese ntació n de este trastorno raro es entre los 3 y los [8 
meses. 

2. Signos 
• N istagmus horizontaL unilatera l o bila tera l. de pequefia 

ampli tud y alta frecuencia. asociado con movimientos de 
cabeceo. 

• Frecuente mente es asi métrico, con mayor amplitud en la 
abducc ión. 

• Pueden existir componentes vertical y IOrsiona l. 
], C ausa s 

• Idiop¡ítico. que se resuelve espontáneamente hacia los 3 años 
de edad. 

• Glioma de las vías visuales anteriores, síndrome de la si lla 
turca vacía y quiste porencefálico. 

Nistagmus latente 

Se asocia con esotropía infa nti l y desviación vertica l disoc iada 
(ve r Capítu lo 16). Se caracteriza por lo s iguiente: 

• Con ambos ojos abiertos no hay ni stagmus. 
• Nistagmus horizontal . que se vuelve aparente al cubri r un ojo 

o reducir la cantidad de luz que llega al ojo. 
• La fase rápida es en la dirección del ojo no cubierto, que fi ja 

la mirada. 
• En ocasiones, un e lemento de latencia se puede superponer a 

un nistagmus manifiesto. de forma que cu¡¡ndo se cubre un 
ojo la amplitud del nistagmus aumenta (nis tagmus manitlesto 
latente ). 

Nistagmus alternante periódico 

l . Signos 
• Nist¡¡gmus en sacudida horizontal conj ugado que periód i­

camente invierte su dirección. 
• Cada cielo se puede dividir en fases act ivas y quiescentes 

de la fo rma siguiente. 
• Dumntc la fase ¡¡etiva. I¡¡ amplitud. la frecue ncia y la velo­

cidad de la fase lenta del ni stagmus au mentan primero pro­
gresivamente y luego disminuyen. 

• A continuación sigue un breve interludio quie to, que dura 
4-20 segundos. durante e l cual los ojos están es tables y mues­
tran movimientos de baja intensidad a menudo pendulares. 

• Después tiene lugar una secuencia s imi lar en la di rección 
opuesta. y el ciclo completo dum entre l y 3 minutos. 

2. Las causa s son enfermedad cerebc losa. desmicl inización. 
a taxia telangiectas ia (s índrome de Louis-Bar) y fármacos 
como la fe ni toína. 

Nistagmus por convergencia-retracción 

El nistag mus po r convergcncia-retmcción está causado por 
cocontmcción de los músculos cxtraoculares. especialmente los 
rectos mediales. 

l. Signos 
• Nistagmus en sacudida. que es inducido al pasar una ci nta 

optocinét ica haci a abajo. 
• La sacudida de refij ación hacia arriba lleva a los dos ojos 

uno hacia e l otro en un movimiemo de convergencia. 
• Se asocia con retracción del globo ocular en la órbita. 

2, Las causas incluyen lesiones del área prctectal como pinea· 
lomas y accidentes vasculares. 

Nistagmus hacia abajo 

1, Signos. Nistagmus vertical con una fase rápida hacia abajo. 
que se manifiesta más fácilmente cuando el paciente mira 
hacia abajo y lateral mente. 

2. Causas 
• Lesiones de la unión c raneocerv ical en clforamen mago 

num como la malformación de Amold-Chiari y la siringo· 
bulhia. 

• Fánnacos como litio. feni toína, carbamazepina y barbitú· 
ricos. 

• Encefalopatía de Wemickc, desmielinizaci ón e hidrocefalia. 

Nistagmus hacia arribo 

l . Signos. Nistagmu s vert ical que t iene una fasc rápida haci a 
arri ba. 

2. Las causas son lesiones de la fosa poste r ior, fá rmacos y 
cncefa lopatía de Wernicke. 

Nistagmus en vaivén de Maddox 

l . Signos. Nistagmu s pcndul ar, en el que un ojo se el eva y se 
torsiona hacia dent ro mientras cI otro se deprime y se torsio­
na hacia fuera; después los ojos inv ie rten la dirección. 

2. Las causas incluyen tumores paraselarcs que suelen causar 
hemianopia bitemporaL sir ingobulbia y accidente vascular 
del tronco cerebral. 

Nistagmus atáxico 

Es un nistagmus en sacudida horizontal que ocurre en el ojo en 
abdu cción de un pacien te con una oftalmop1ej ía internuc1ear 
(ver después). 



Nistagmus por deprivación sensorial 

El nistagmus ocular (por deprivacióo sensorial) está causado por 
una visión defectuosa. Es horizontal y pendular. y puede mode· 
rarse en convergencia. Su gravedad depende del grado de la pér. 
dida visual. A veces puede adoptarse una postu ra anormal de la 
cabeza para disminuir la ampli tud del nistagmus. Está causado 
por la afectación grave de la visión central en la primera infan · 
cia (p. ej ., catarala congénita. hipoplasia m::lcular). En general. 
todos los niños que pierden la visión central en ambos ojos antes 
de los 2 años de edad presentan nistllgmus. 

Movimientos nistagmoides 

Los movimientos nistagmoidcs se parecen al nistagmus pero se 
diferencian en que el movimiento desfoveal patológico inicial 
es una intrusión sacádica. 

Aleteo ocular y opsodonu$ 

l. Signos 
• Oscilaciones en sacudidas sin intervalo intermedio. 
• En el aleteo ocular so n purame nte ho rizontales y en el 

opsoclonus en varios planos. 
2. Las causas incluyen encefa litis vi ral. encefalopmía miocló· 

níea en niños (<<ojos danzantes y pies danzantes»). transi torio 
(idiopático) en recién nacidos sanos e inducido por fánnacos 
(l itio. amitriptilina y feoitofna). 

Sacudidas oculares 

l. Signos. Movi mientos de! ojo hacia abajo. rápidos y conjuga· 
dos. con una deriva hacia arriba Icnta hacia la posición primaria. 

2. Las causas incluyen lesiones de la protuberancia (general· 
mente hemorragias). lesiones cercbelosas que comprimen la 
protuberancia y encefa loplllfa metabólica. 

• Alteraciones 
supranucleares 
de la motilidad ocular 

Movimientos oculares conjugados 

Los movimientos oculares conjugados o «versiones» son movi· 
mientos binocu lares en los que los dos ojos se mueven si ncróni· 
ca y simétricamente c·n la misma dirección. Los tres tipos pri n· 
cipales son: (a) sacádico,~. (b) de segllim ielllo femo y (c) reflejos 
110 ópticus. El control de los mOvimielllos sacádicos y de scgui· 
miento lento se encuentra a nivel cerebral y del tronco cerebral. 
Las parálisis de la mirada causadas por alterac iones su pranu· 
cleares se caracteril.an por ausencia de diplopín y reflejos ocu· 
lovestibulares normales (p. ej .. movimientos oculocefálicos y 
estimulación calórien). 

Neuroohalmología 

Movimientos sacódicos 

,. La función de los movim ientos sacádicos (de fi jac ión) es 
co locar e l objeto de interés sobre la fóvea rápidamente o 
mover los ojos de un objeto a OIfO. Esto puede hacerse volu n· 
tariamente o puede suceder como un refl ejo desencadenado 
por la presencia de un objeto en el campo visual periférico. 
Las sacudidas volunt'lrius son similares al sistema de anille­
ría de localización rápida de una diana móvi l. 

2. Las vias de las sacudidtls horizontales se originan en la coro 
teza premotora (los campos oculares fro ntales). Desde aq uí 
las fi bms pasan al centro de la mirada horizontal cuntmfare· 
f(Jf en la formación reticular paramediana de la protuberancia 
(FRPP). De esta forma, cada lóbulo frontal inic.ia las sacudi· 
das comralmeralcs. Por lo tanto. las lesiones irritmivas pue· 
den cnusar desviación ocular ali ado opuesto. 

Movimientos de seguimiento suaves 

, . La (unció n de los movimientos de seguimiento es mantener 
la fij ación sobre el objeto una vez que se ha localizado con el 
sistemu sacádico. El estímulo es el mov imiento del objeto 
cerca de la fó vea. Los movi mientos son lentos y suaves . 

2. La vía se origina en la corteza pcriestriada del lóbu lo occ ipi· 
tal . Después las fibras descienden y acaban en el centro de la 
mi ruda horizontal ¡psi/meraf en la FRPP. Por lo tanto. cada 
lóbulo occipital controla los seguimientos al ludo ipsilateral. 

Reflejos no ópticos 

l. La función de los refl ejos no ópticos (vestibulares) es mano 
tener la posición del ojo con respecto a cualquier cambio de 
la eabeza y la posición de l cuerpo. 

2. L1 vía se origina en los laberintos y los propioceptoresen los 
músculos del cuello q ue median la infor mación respecto a 
los movi mientos de la cabeza y el cuel lo. Las fibras aferentes 
establt..'Cen si napsis en el núcleo vestibu lar y pasan al centro 
de la mirada hori zontal en la FRPP . 

Parálisis de la mirada horizontal 

Anatomia aplicada 

Los movi micntos oculares horizontales se gener:m a pllrtir de l 
centro de 1:1 mirada horizontal eo la FRPP (Fig. 18.70). Desde 
aquí las fi bras cancelan con el núcleo del sexto par ipsilateral 
para la abducc ión del oj o ipsilateral. Para la aducción del ojo 
contral ateral. las fibr as de la FRPP tambié n cruzan la lfnea 
media a la altura de la protuberancia y pasan el fascfculo longi· 
tudinal medial (FLM) contralateral hasta el subnúcleo del reCIO 
medial en el complejo dcltercer par contralateral (que también 
recibe impulsos descendi entes independientes de los centros de 
control de la ve rge ncia). Por lo lanto. la est imulación de la 
FRPP en un Indo causa un movimiento conjugado de los ojos al 
mismo lado. Es importante recordar que cuando el FLM aban· 
dona la FRPP. atraviesa la lfnea med!:l inmediatamente. y des· 
pués asciende por el lado contralateral. La pérdida de los movi· 
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D Centro de la mirada vertical 

Tercer par 

Fig.18.70 

8 
Formación reticular 

paramediana 
de la protube rancia 

(FRPPI 

Vlas anatómicas de los movimientos oculares hor izontales. 

mi entas oculares horizontales normales ocu rre cuando estas 
vías están alteradas. Las causa~ se muestran en la Tab la 18 .3 . 

Tabla 18.3 Causas d e oftalmoplejía ínternuc1ear 

• Desmiel inizaci6n 
• Enfermedad vascular 
• Tumores del tror"lCO cerebral y el cuarto ventriculo 
• Traumat ismo 
• Encefa li ti s 
• H idrocefalia 
• Parálisis supra nuclear progresiva 
• Inducida por fármacos 
• Efectos remotos de carcinoma 

Signos 

l. Una lesión de la formación reticular paramediana d e la 
protuberancia (FRPP) da lugar a una parálisis de la mira­
da horizontal ipsilateral (incapacidad para mirar en la direc­
ción de la lesión). 

2. Una lesión del fascículo longitudinal m e dial (FlM) es 
responsable de l síndrome clínico de oft almoplej ía intern u­
clear (OI N). Una oftalmopl ejía internuclear izquierda se 
caracteriza por lo siguiente: 
• A la mirada a la derecha hay una aducción izquierda defec­

tuosa y nistagmus atáxico del ojo derecho (Fig. 18.7 1a). 

Fig.18.71 
Oftalmoplejía internuclear izquierda. (a) Aducción izquierda 
defectuosa en la mirada a la derecha; (b) mirada a la izquierda 
normal. 

• La mirada a la izq uierda es normal (Fig. 18.7 1 b). 
• La convergencia está intacta si la lesión es discreta. 
• Nistagmus vcrtical al intentar mirar hacia arriba. 

3. Las les iones combinadas de la FRPP y el FLM de l mismo 
lado dan lugar al «s índro me de uno y medio» . Una lesión 
izquierda se ¡;aracteriza por: 
• Parál isis de la mirada ipsi lateraJ. La Figura 18.72a muestra 

al paciente que intenta mirar a la izquierda. 
• Oftal mop lejía intern uclear ipsi lateral. La Figura 18.72b 

muestra al paciente que intenta mirar a la derecha. 
• El único movi miento residual es la abducci6n del ojo ¡;on­

tralateral. que también muestra nistagmus atáxico. 

Parálisis de la mirada vertical 

Anatomía aplicado 

Los movi mientos oculares vert icale~ se generan a partir del cen­
tro de la mirada vert ical conocido como el centro intersticial 
rostral de l FLM. que se sitúa en el cerebro medio j usto por 
detrás del núeleo rojo. A partir de cada centro de la mirada ver­
ti¡;a l. los impu lsos pasan a los submícleos de los músculos ocu­
lares que control an la mirada vert ical en ambos ojos. Las célu­
las que median los movimi entos (}n¡jares hacia arriba y hacia 
abajo están entremezcladas en el ¡;cntro de la mirada vertical. 
aunque a pesar de ello puede producirse parálisis selecti va de la 
mirada hacia arriba y de la mi rada hacia abajo. 



Fig. 18.71 
«5lndrome de uno y medio» izquierdo. (al Mirada defectuosa 
a la izquierda: (b) aducci6n izquierda defectuosa y abducci6n 
derecha normal en la mirada a la derecha. ( Co rt~s¡a d~ K. Nisch~1.) 

Síndrome centroencefólico dorsol de Porinoud 

l. Signos 
• Pa.rál isis supranuc.lcar 11 la mirada hacia arriba (Fig. 18.73a). 
• Ojos rectos en la posición pri mari:. (Fig. 18.73b). 
• Mir:ld:1 hacia abajo normal (Fig. (8.73c). 
• Pupilas grandes con di sociación luz-cerca. 
• Retracción palpcbral (signo de Col l ier). 
• Parálisis de convergencia. 
• Ni ~tagll1u s de convcrgencia-re1racción. 

2. Causas 
Q. E" ,,;,;os. Estenosis del acueducto, meningitis y pinealo­

ma (Fig. 18.74). 
b. En (ldnltosjóvelJes . Desmiel inizac ión. traumat ismo y 

rnll lformaciones arteriovenosas. 
e, En (//Idollos . Accidentes vasculares del cerebro medio, 

lesiones de masa que afeclan a la sustancia gris periacue­
ductal y aneuri smas de la fosa posterior. 

Parólisis supranuclear progresivo 

La pará lisis supranuclear progresiva (sín drome de Steele­
Riehardson-Olszewski) es una enfermedad degenerativa grave 
que se presenta en personas ancianas y se caracteriza por: 

• Pan'l lisis supranuclear de la mirada, que en un primer momen­
to afecta principalmente a la mirada hacia abajo. 

• A medida que la enfermedad progresa la mirada hacia arribn 
lumbién se afecla. 

Neurooftalmología 

5rndrome centroencefatico dorsal de Parinaud. (a ) Mirada hacia 
arriba defectuosa; (b) ojos rectos en la poslci6n primaria; 
(e) mirada hacia abajo normal. (Cortella de D.Thomu.) 

• Los movimientos horizontales se afectan posteriomleme y en 
ocasiones aparece una parálisis total de la mirada. 

• Parálisis seudobulbar. 
• Rigide7. extrapiramidal. marcha a¡áxica y demencia. 

• Tercer par craneal 

Anatomía aplicada 

Complejo nucleor 

El complejo nuclear del tercer par (oculomotor) está situado en 
el cerebro medio a nivel del co lículo superior, por debajo del 
ac ueducto de Silv io (Fig. 18 .75). Está compuesto por tos 
siguientes subnúdeos pares e impares: 

u, 
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Fig.18.74 
RNM con carga T1 que mueStra un pinealoma. (a) Vista axial: 
(b) vista sagital -se observan los ventrfculos dilatados-. 
(Cortesla de D.Thomas.) 

l . El subn úcleo elevador es una estructura impar. caudal y de 
la Hnea media que inerva a ambos músculos elevadores. Por 
lo tanto, las les iones limitadas a esta zona dan lugar a ptosis 
bilateral. 

2. Los subnúcleos del recto superior son un par e incrvnn 
sus respectivos músculos rectos superiores contralatera les. 
Una paráli sis nuclear del terccr par respeta el recto superior 
ipsilateral y afec tn al recto superior contralateral. 

Arte,ia , arótid, 
imerne 

Arttr¡o comunic onte 
poste,." 

Arto,io ,ere b,o l ~oste,;"r 
Artari. ,.robo., .. 

sup.,;"r 
Arto,i. ba, il .. 

" 

fig.18.75 
Vista dorsal del curso del tercer par. 

a Q,hit.rio 

7 R.u ," orbitaria 
superio, 

6 Covernoso 

5 Buil., 

4 Rl í! 

3 Fasdcu lo vontnl 
Ide Webor! 

2 Fu cleulo do,sol 
(de Bened i.t) 

I ~"do" 

l. Los subnúcleos recto medial, recto inferior y obl icuo 
inferior son pares e inervan sus músculos ipsilaterales 
correspondientes. Las lesiones que afectan sólo al complejo 
nuclear del tercer par son relat ivamente infrecuentes. Las 
causas más frecuentes son: enfermedad vascular. tumores 
primarios y metástasis. Las lesi ones que afectan a los dos 
subnúcleos de los rectos medi ales causan una oftalmoplejía 
internuclear bilateral , caractcrizada por exotropía. y conver­
gencia y aducc ión dcfectu osas. Las lesiones que afectan a 
todo el núclco suelen asociarse con afectación de los núeleos 
adyacente y caudal del cuarto par. 

Fascículo 

El fascícu lo consta de libras eferentes que pasan desde el núcleo 
dcltercer par a través del núcleo rojo y el lado medial del pedún­
culo cerebral. Después emergen desde el cerebro medio y pasan 
al espacio interpeduncular. Las causas de lesiones nucleares y 
fa scicu lares son sim ilares. excepto que la desm ieli nización 
puede afectar al fascículo. 

l. El síndrome de Benedikt afecta al fascículo a su paso a tra­
vés del núcleo rojo y se caracteri za por una parálisis del ter­
cer par ipsilateral y signos extrapiramidalcs contralaterales 
como hemitemblor. 

2. El síndrome de Weber afccta al fascículo cuando pasa a 
través del pedúncu lo cerebral y se caracteriza por una paráli­
sis del tercer par ipsilateral y una hemiparesia contral ateral. 

l. El síndrome de Nothnagel afecta al fascícu lo y al pedúncu­
lo cerebcloso superior y se caracteriza por parál isis del tercer 
par ipsil ateral y ataxia cerebelosa. Causas importantes son 
enfcnnedad vascu lar y tumores. 

4. El síndrome de Claude es una combinación de los síndro­
mes de Benedikt y Nothnagel. 

Parte basilar 

La pane basilar empieza como una serie de «raíces» que aban­
donan el cerebro medio en la cara med ial del pedúnculo cere-



bral, antes de uni rse para formar e l tronco princi paL El nervio 
pasa después entre la arte ria cerebral posterior y la arteria cere­
bclosa postcrior. circulando latcral y paralelamcnte con la arte­
ria comunicante posterior (Fig. 18.76). Las parál isis del tercer 
par aisladas suelen ser basilares porq ue el nervio atraviesa la 
base del cráneo a lo largo de su curso subaracnoideo sin estar 
acompañado de ningún otro nervio craneaL Las dos causas más 
importantes son las siguientes: 

Núcleo , 

Arteria bas il ar 

Fi,. 18.76 
Vista lateral del curso del tercer par. 

l . Aneurisma en la unión de la arteria comun icante posterior y 
la arte ria carótida interna (Fig . 18 ,77). que suele presentarse 
como una parálisis del tercer par aguda y dolorosa con afec­
taciÓn de la pupila. 

Aneurismij de la arteriij 
comunicante posterior 

Quiasma -fc~:-.;;::;¡::-1->~! 

11 1 par 

Fig.18.77 
Compresión del te rce r par por un aneur isma comunicante 
posterior. 

2. El traumatismo craneal . quc da lugar a hematoma extra­
dural o subdural. pucde cau sar un cono de pres ión tentorial 
con hc rniación hac ia abajo de l16bulo temporal. Éste compri­
me el tercer par a su paso sobre e l extremo tento ria!. causan­
do inicialmente miosis irri tat iva seg uida de midrias is y de 
una parálisis total de l tercer par (Fig. 18.78). 

Fig.18.78 

Neurooftalmología 

-'-,-'i-- Prolapso 
de l lóbulo 
tempora l 

Mecanismo de lil parálisis del terce r par por un hematoma 
subdurill o extradural. 

Parte intracavernosa 

El tercer par entra en el seno cavernoso perforando la duramadre 
justo lateralmente al proceso c1inoides posterior. Dentro del seno 
cavernoso, el tercer par d iscurre en la pared lateral y ocupa una 
posición superior por encima del cuarto par (Fig. 18.79) . En la 
partc llilte rior de! seno cavernoso, el nervio se d ivide en una rama 
superior y otra inferior, que entran en la órbita a través de la fis u­
ra orbitar ia superior en el anillo de Zinn . Las causas importantes 
de parálisis intracavernosa del tercer par son las siguientes: 

HipÓfiSis , 
i 
1 

Quiasma 
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Seno Arteria ca rótida Seno 
esfenoidal cavernoso interna 

Fig.I8.79 
Localización de los pares craneales en el seno cavernoso vista 
desde atrás. 
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l . Diabetes. que puedc causar una parálisis vascular. que suele 
respetar la pupi la. 

2. Apoplejía hipofisaria (in farto hemorrágico). que puede 
causar una parálisis del Icrcer par (p. ej ., después dd parto) si 
I::J g lánd ula se infl ama lateralmente y comprime el se no 
c::Jvernoso. 

3. Las lesiones intracave rnOSa5 como aneurismas. meningio­
mas. fístulas car6tido-cavernosas e innamaci6n granuloma­
tosa (síndrome de Tolosa-Hunt) pueden causar parál isis del 
tercer par. Debido a su estrecha proximidad a otros pares cm­
ncales. las parál isis intrdcavernos¡¡s dcltcrcer par suelen aso­
ciarse con afectación del cuarto y del sexto pares y la prime­
ra división del nervio trigémino. 

Parte intraorbitaria 

l. División superior, que incrva los músculos elevador y recto 
superior. 

2. División inferior. que inerva los músculos recto media l. 
reciO inferior y oblicuo inft."Tior. La rama para el oblicuo inferior 
también conticne las fibras parasi mpáticas del submíeleo de 
Edinger-Wcstphal. que ¡nerva el cslTmcr pupi lar y el músculo 
cil iar. U ¡S lesiones de la división inferior se caracterizan por 
aducci6n limitada y depres ión. y una pupila di lalada. Las 
causas principales de las paráli sis de las divisiones superior e 
inferior son traumati smos y enfermedad vascular. 

Fibras pupilomotoras 

Las fibras parasi mpálicas pupilomoloras entre el tronco cerebral 
y el seno cavernoso eslán localizadas superfici almentc en la 
pane superomedial del tercer par (Fig. 18.80). Su apone Sllnguí-
01 .. '0 deriva de los vasos sanguíneos de la piamadre. mientras que 
el tronco principal dcl tereer par es irrigado por los \ 'llSll nen:o­
rumo La presenc ia o ausencia de afe ctac ión pupi lar es de gran 

Fil. 18.80 

Los vasos sanguíneos de la piamadre irrigan 
la superficie del nervio incluyendo las fibras 
pupilares (daftadas por lesiones que comprimen! 

Las fibras papilares son dorsales 
V periféricas 

Localización de las fibras pupilomotoras en el tronco 
del tercer par. 

imponancia porque frecuentcme nle diferencia una lesión «qui­
rúrgica» de otra «médica,.. La ¡¡(eelación pupi lar, ¡¡I igual que 
Olros signos de parálisis dcllercer par. puede ser complclll O par­
cial. y puede mostrar sig nos de recu perac ión . Por 10 tanto. la 
midriasis leve y la no reaclividad puede n ser clínicame nte 
i mponantes. 

l. Las lesiones quirúrgicas como aneurismas. 1Tllumalismos y 
hcrniación lIncal afeclan camclcríslicamente a la pupila por 
compresión de los va.'>os sanguíneos de la piamad re y las 
fi bras pupilares localizadas superficialmente. 

2. Las lesiones m e dicas cl\Usadas por hipertensi6n y diabetes 
suelen respelar la pupila. ESlo se debe a que la microangio­
patía asociada con lesiones médicas afecta a los r(lS(I /len'O­

rU/II, causando isquemia del tronco pri ncipal del nervio pero 
respelando las fibTlls pupilares superfic iales. 

N B: Sin em bargo, estos principios no son infalibles : se 
puede ver afectación de la pupila en algunas parális is del ter­
cer par asociadas con diabetes, mientras que su conserva­
ción no excluye de fo rma invariable un aneurisma u otra 
lesión compresiva. A veces la afectación pupilar puede ser el 
único signo de una parálisis del tercer par (meningitis basal, 
herniación del uncus). 

Aspectos clínicos 

Signos clínicos 

l. Signos de parális is dcl lercer par craneal izquierdo ( I-"jg. 18.8 1). 
e Debilidad del elevador que causa ptosis profunda. debido a 

la cual no suele haber di plopía (Fig. [8.8 1 a). 
e Acción sin oposic ión del reCIo lateral que causa abducción 

del ojo en la posic ión primaria (Fig. 18.8 1 b). 
e El músculo obl icuo superior inlilcto causa imorsión del ojo 

en reposo, que aumenta al imentar mirar hacia abujo. 
e Alxiucción normal porque e! recIo laleral está imacto (Fig . 

18.8Ic). 
e Debilidad del recIo medial que limita la ad ucción (Fig . 

lB.Bld). 
e Debilidad del recto superior y del oblic uo inferior q ue 

limita la elevación (Fig. 18.8 Ie). 
e Debil idad del recto in fe rior que limila In depresión (Fig. 

18.8 1 f) . 
e Parálisis parasimpálica que causa una pupila dilmada aso­

ciada con acomodación defectuosa. 
2. Una regeneració n abe rrante puede seguir a la parálisis del 

tcrcer par aguda lraum:l.lica y ancurismática. pero no vascu­
lar. Esto se debe a que las coben unts nerviosas endoneuntles, 
que pueden romperse en las lesiones lraumálicas y compresi­
vas. pennanecen imaclas en la palOlogía vascular. Los defec­
tos paradój icos de la mOlilidad ocu lar (ver Fig. 1.123). como 
la elevación del párpado superior al intentar la aducción o la 
depresión (el seudofenómeno de Graere), están causados ¡xlr 
dirección errónea de los axones regenerados que reinervan al 



músculo extraocular equivocado. La pupila tam bién puede 
estar afectada. 

Causas de parálisis aislado del tercer por 

l. Idiopática: alrededor del 25% no tiene causa conocida. 
2. La enfermedad vascular, como la debida a hipertensión y 

diabetes. es la causa más frecuente de parálisis del tercer par 
que respeta la pupi la. Por lo tamo, en todos los pacientes se 
debe detenninar la presión arterial. realizar un análisis de orina 
y una determinación de la gl ucemia. En la mayoría de los 
casos la recuperación espontánea lÍene lugar en 3 meses. Las 
parálisis diabéticas del tercer par se asocian a menudo con 
dolor periorbitario y a veces son el signo de presentación de la 
diabetes. Por 10 tanto, la presencia de dolor no es út il para dife­
renciar la parálisis del tercer par aneurismática y diabética. 

3. Un traumatismo. directo y secundario a hematoma subdu­
mi con herniación unca!. también es una causa frecue nte. Sin 
embargo, la aparición de una parálisis del tereer par después 
de un traumatismo cra nea l relativamente triv ial. no asociado 
con pérdida de conciencia, debe alertar al cl ínico acerca de la 
posibil idad de un tumor int racraneal basal asociado que ha 
provocado que el tronco nervioso esté estirado y atrapado. 

4. El aneurisma en la uni ón de la arteria com unicante poste­
rior con la arteria carótida interna es una causa muy impor­
tante de parál isi s del tereer par craneal aislada y dolorosn con 
afectnción de la pupi la. 

S, Otras causns poco frecuentes son : tumores. sífi lis y vascu li­
tis asociada con trastornos vasculares del colágeno. 

Tratamiento 

1. Las opciones de tratamien to no quirú rgico incluyen cl 
empleo de prismas de Fresnel si e l ángulo de desviación es 
pequ eño. oclusión monocular para evitar la diplopía (si la 
ptosis es parcial o se recupera) e inyección de toxina botulf­
nica en el músculo recto lateral no afectado para evitar la 
contractura antes de que la desviación mejore o se estabil ice 
(ve r Capítulo 16). 

2. Como ell el easo de las parál isis de otros nervios motores 
ocu lares, e l trat amiento quirúrgico debe pl antearse sólo 
después de que ha acabado comp letamen te la mejoría espon-

Neurooftalmología 

Fig.18.81 
Parálisis del tercer par izquierdo 
(ver texto). 

tánea. Esto no suele ocurri r antes de 6 meses desde la fecha 
de inicio (ver Capítu lo 16). 

. Cuarto par craneal 

Anatomía aplicado 

1. Los rasgos importantes del cuarto par (troclear) son los 
siguientes: 
• Es cllínico par craneal que emerge de la parte dorsal del 

cerebro. 
• Es un nervio craneal cruzado; esto significa que el núcleo 

del cuarto par inerva el músculo obl icuo superior contrala­
teral. 

• Es un nervio muy largo y delgado. 
2. El núcleo del cuarto par está loca lizado a nivel del colículo 

inferior por debajo del acueducto de Sil vio (Fig. 18.82). Es 
caudal y contiguo al complejo nuclear del tercer par. 

Arteria carótida interna 

Arteria comunica nte 
posterior 

111 par 
VI par 

Arter ia cerebral poste ri or 
Arteria cerebelosa '"''"'''"' ----~' 

Arteria basilar 

" ", ---1-1 

Fig, 18.82 
Vista dorsal del curso del cuarto par. 

645 
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3. El fascieulo consta de axones que se curvan posteriormente 
alrededor de l acuedudO y se cruzan completamente en e l 
velo medu lar anterior. 

4. El tronco abandona el tronco cerebral en la superticie dor­
sul. justo por debajo del colículo inferior. Después se eurva 
lateralmente alrededor del tronco cerebral , transcurre hacia 
delante por debajo del borde libre del tentorio, y (como el ter­
cer par) pasa entre la arteria cerebral posterior y la arteria 
cerebelosa superior. Entonces perfora la duramadre y entra 
en el seno cavernoso. 

S, La parte intraeavernosa discurre en la pared la teral del 
seno, infe riormente al tercer par y por enci ma de la pri mera 
división del quinto par. En la parte anterior del seno caverno­
so asciende y pasa a través de la fisura orbitari a superior por 
enci ma del anillo de Zi nn. 

6. La parte intraorbitaria inerva el músculo oblicuo superior. 

Signos clínicos 

El inicio agudo de diplopía si n plOsis, combinado con una pos­
tura característica de la cabeza. sug iere fuertemente enfennedad 
del cuarto par. Los signos de una parálisis nuclear. fasci cular y 
periférica de l cuarto par son clín icamente ind istinguibl es. 
exceplO que la parálisis nuclear produce debi lidad del obl icuo 
superior contralateral. Los pademes con una parálisis del cuar-
10 par izquierdo muestran lo siguiente: 

1. Signos 
• La debilidad del oblicuo superior da lugar a limitación de 

la depresión en aducción (Fig. 18.83). 

fig.18.83 
Parális is del cuarto par izquierdo (ver texto). 

• Exciclotorsión. 
• Diplopía que es vert ica l. torsi onal y peor al mirar hacia 

abajo. 
• Hiperdesviación izquierda (<<izquierda sobre derecha») en 

la posici ón primari a cuando el ojo derec ho no afectado 
está lijando debi do a debilidad del ob li cuo superi or 
izquierdo (Fig. 18.84a). 

• La hipertropía izquierda aumenta en la mirada a la derecha 
(Fig. l8.84b) debido a sobreacción oblicua inferior izquier. 
da. y es mínima o au~enle en la mirada a la izquierda (Fig. 
18.84e). 

2. Para evitar la diplopía el paciente puede adoptar una postu­
ra de tortícolis. 
• Para girar hacia dentro el ojo (aliviar la exciclotorsión) hay 

una inclinación contralateral de la cabeza. 

fig.18.84 
Prueba de Parks en tres etapas. (a) Etapa 1; (b Y el etapa 2; 
(d Y e) etapa ] (ver texto). 

• Para aliviar la incapac idad para deprimir el oj o en aduc­
ción. la cabeza se gira a la derecha y se depri me el mentón 
(IJerFig. 16.16). 

NB: El ojo izquierdo no puede mi rar hacia abajo y a la 
derecha, o hacia dentro; por lo tanto. es la cabeza quien lo 
hace y de esta forma compensa. 

3. La afectm.: ión bilateral es frecuente y se caracteriza por: 
• Hipert ropía derec ha en la mi rada izquierda, hi pertropía 

izquierda en la mirada derecha. 
• Ciclodesvi ación superior a 10" en la prueba de las barras 

de Maddox doble (rerdespués). 
• Esotropía con patrón en V. 
• Prueba de Bielschowsky positiva bi lateral (ver después). 

Exploraciones especiales 

1. La prueba de Parks en tres etapas es muy lílil en el diag­
nóstico de la paníJisis del cuarto par y se rea li za de la forma 
siguicnte: 
a. Etapa UlIO . Valorar cuál es el ojo hipe rtrópico en la posi· 

ción pri maria. La hipertropía izquierda (ver Fi g. l8.84a) 
puede estar causada por debi lidad de uno de los siguientes 
cuatro mtÍsculos: depresores del ojo izqui erdo (oblicuo 
superior o reCIO in fe rior) o elevadores de l ojo derecho 
(recIo superior u oblicuo inferi or). 

b. Etapa dos . Determinar si la hipertropía izquierda es supe­
ri oren la mirada a la derecha o la mirada a la izquierda. El 
aumento en la mirada a la izquierda implica al recto infe­
rior izquierdo o al oblicuo inferior derecho. El aumento en 
la mirada a la derecha implica al oblicuo superior izquier­
do o al recto superior dcrecho (ver Fig. 18.84b Y c). 



c. Etapa tres . La prueba de la incli nación de la cabeza de 
Biclschowsky aís la al músculo paTético. Con el paciente 
lijando la vista en un objeto situado recto dcl¿mle a 3 metros. 
se inclina manualmente la cabeza hacia la derecha y des­
pués hacia la izquierda. El aumento de la hipertropía 
izquierda en la inclinación de la cabeza hacia la izq uierda 
(w~r Fig. 18.84e) i rnpl ica al oblicuo superior izquierdo. y 
el aumento de la hipertropía izquierda en la inclinación de 
la cabeza a la derecha implica al recto in ferio r izquierdo. 

2. Prueba de barras de Maddox doble 
• Se colocan las barras roj as y verdes de Maddox , con los 

cilindros verticales. cada una delante de un ojo. 
• Por lo tanto. cada ojo percibe más o menos una línea de luz 

horizontal. 
• En caso dc c iclodesviación , la línea percibida por el ojo 

parético está inclinada y en consecuencia es di rerente de la 
del otro ojo. 

• Después se hace rotar una barra de Maddox hasta conse­
guir la fu sión (superposición) de las líneas. 

• La cantidad de rotación se puede medir en grados e indica 
la imjXlrIancia de la ciclodesviación. 

• Una parál isis del cuarto par uni lateral se caracteri za por 
menos de 10" de ciclodesviación. 

Causas de parálisis aislada del cuarta por 

l. Las les iones congénitas son frecue ntes. aunque los sínto­
mas pueden no aparecer hasta la vida adu lta. La ex ploración 
de viejas fotografías para buscar la presencia de una postura 
anormal de la cabeza puede ser útil , al igual que la presencia 
de un aumento del rango fusio nal del prisma vertical. 

2. Un traumatismo causa con frecue ncia paráli sis bilateral del 
cuarto par. Los nervios muy largos y delgados son vu lnera­
bles ya que se cruzan en el velo medular anterior al impactar 
con el borde tentorial. 

3. Las lesiones vasculares son frecuentes pero los aneurismas 
y los tumores son raros. 

Sexto par craneal 

Anatomía aplicada 

Núcleo 

El mícleo de l sex to par (a bducens) está si tuado en el pun lo 
medio de la protuberancia. por debajo del sucio del cuarto ven­
trículo, donde está íntimamente relacionado con el ccntro dc la 
mirada horizontal. El fascículo del sépti mo par se curva alrede­
dor del núcleo ubduc¡:ns y produce una elevación cn el sue lo del 
cuarto ventrícu lo (colícu lo facial) (Fig. 18.85). Por lo tamo. una 
parálisis aislada del sexto par nunca liene un origen nuclear. 
Una lesión en e l núc leo del sex lo par y alrededor de él causa los 
siguientes signos: 

• Debilidad ipsilateral en la abd ucción como resu ltado de la 
afectación del sex lO par. 

Neurooftalmologia 
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Fig. 18.85 
La protuberancia a nivel del núcleo del sexto par. 

• Fracaso de la mirada horizontal hacia el Indo de la lesión. lo 
que da lugar a afcctación del centro de In mirndn horizontal en 
la formación ret icu lar paramediana dc la protuberancia 
(FRPP) . 

• La paráli sis ipsi lateral dc la neurona motorn inferior del ner­
vio facial causadn por nfectación concomitante del fascícu lo 
facia l también es frecuente. 

Fascículo 

El fascícu lo pasn ventral mente para dejar e l tronco cerebral cn 
la unión entre médula y protuberancia. j usto latcralmentc a la 
prominencia piramidal . 

l . El síndrome de Foville afecta al fascículo cuando pasa a 
través de la PRPP, y está causado habi lu almente por enfer­
medad vascular o tumorcs quc nfectan a la protuberancia 
dorsal. Se caracteriza por afectación ipsilmeral del quinto al 
octavo parcs crnneales y fibra s simpáticas centrales . 
• Quinto par: analgesin fnci nl. 
• Parálisis dc l sexto par combinada con una parálisi s de la 

mirada (FRPP). 
• Séptimo par (lesión del n(lc leo o el fascícu lo facial) : debi­

lidad facial. 
• Octavo par: sordera. 
• Síndrome de Horner central. 

2. El síndrome de Millard-Gubler afecta al fascículo cuando 
pasa a tJnvés de la vía piramidal y está causado habitualmcn­
te por enfermedad vascu lar, tumores o desmiel ini zación. Se 
caracteriza por lo siguiente: 
• Paráli sis ipsi latcral del sexto par. 
• Hemiplej ia contralateral (ya que los haces piramidales se 

cruzan después infcriormente. en la médul a, para control ar 
el movimiento voluntario contralatcral). 

• Un número variable de signos dc una lesión dorsal de la 
prot uberancia. 
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Parte basilar 

La parte basi lar abandona ellronco cerebral en la unión entrc la 
médul a y la protuberancia y entra en la cisterna ba~i]ar prepon­
tina. Después pasa hacia arriba cerca de la base del cráneo y es 
cruzada por la arteri a cercbelosa inferior ant.erior (Fig. 18.86). 
Perfora la duramadre por debajo de las elinoides posteriores y se 
angu la hacia delante sobre el extremo del hueso petroso. pasan­
do a través o alrededor del seno petroso inferi or. por el canal de 
Dorcllo (por debajo del ligamento petrae] inoideo). para entrar 
en el seno cavemoso. Las siguientes son causas i mporlantes que 
pueden lesionar la porción basilar del nervio: 

Fig.18.86 

Arteria 

Tracto 
piramidal 

Vista lateral del curso del sexto par. 

l. Neurinoma del acústico, que puede lesionar el sexto par 
en la unión ent re médula y protuberancia (Fig. 18.87). Hay 

Fig.18.87 
RNM con carga T1 axial con gadolinio que muestra un 
neuroma acústico. 

que destacar que el primer síntoma de un neurinoma del 
acústico es una pérdida de audi ción, y el pri mer signo es una 
sensibilidad corneal disminuida. Por 10 tanto, e~ muy impor­
tante estudiar la audición y la sensibilidad corneal en lodos 
los pacientes con parálisis del sexto par. 

2. Tumores nasofaríngeos. que pueden invadir el cráneo y 
sus agujeros y lc.sionar el nervio durante su recorrido basilar. 

3. La presión intracraneal aumentada causada por tumores 
de la fo~a poslerior o hipertensión intracraneal id iopáti ca 
puede provocar un desp lazamiento hac ia abajo del tronco 
cerebral. Esto puede traccionar del sexto par sobre el extre­
mo petroso (Fi g. 18 .88) e ntre su pumo de e mergencia del 
tronco cerebral y su punto de entrada en el seno cavernoso. 

",,,,,~'j, __ PO"" petrosa 

Tronco "'-,b" ' ,m'poi. d, hada abajo 

Fig.18.88 
Mecanismo de la parálisis bilateral del sex[Q par que deriva de 
la presión intracraneal aumentada. 

NB: En esta situación la parálisis del sexto par,que puede 
ser bilateral, es un signo de localización fal so. 

4, La fractura de la base del cráneo puede ca usar paráli sis 
unilateral y bilateral. 

5, El síndrome de Gradenigo. ca usado habi tualmente por 
mastoidi tis o petrositis aguda. puede dar luga r a lesión de l 
sex to par en el eXlremo petroso. Esto suele acompañarse de 
debilidad y dol or facia l. además de dificu ltades audit ivas. 

Partes intracavernosa e intraorbitaria 

l . La parte intracavernosa discurre hacia delante por debajo 
del tercer y el cuan o par, así como la pri mera divis ión del 
quinto par. Aunque los otros nervi os están protegidos dentro 



de la pared del seno. el sex to está si lUado más medial mente y 
di scurre a través del medio del seno en estrecha relación con 
la arteria carótida interna. Por lo tanto. es más fác il que se 
lesione que los otros nervios. En ocasiones. una parálisis dd 
sexto par intracavernoso se aeompana de síndrome de Homer 
posganglionar (signo de Parkinson). porque en su trayecto 
intracavernoso el sexto par se une eon ramas simpáticas dd 
plexo paracarotídeo. Las causas de lcsiones intraeavernosas 
del sexto par y dd tercer par son simi lares. 

2. La parte intraorbitaria entra en la órbita a través de la fi sura 
orbitaria superior en el ani l!o de Zinn para inervar el músculo 
recto lateral. 

Aspectos clínicos 

Signos clínicos 

J. Signos de una parál isis del sexto par izquierdo. 
• Esotropra izqu ierda e n la posició n primaria debi da a la 

acci ón si n oposición de l recto med ial izq uie rdo (Fig. 
18.89a). 

• Marcada lim itació n de la abducción izquierda debida a 
debilidad del rccto lateral izquierdo (Fig. 18 .89b) . 

• Aducción izqu ierda normal (Fig. 18.89c). 

Fig.18.89 
Parálisis del sexto par izquierdo (ver texto). 

2. El rostro compensador sc vuelve hacia el campo de acción 
del músculo parali zado (es dcc ir. hacia la izqu ierda) para 
minimi zar la diplopía. de forma que los ojos no necesi tan 
mirar hacia el campo de acción del músculo paral izado. 

l. Las causas de una paráli s is aislada dcl sexto par ya se han 
mcncionado. 

Neurooftalmología 

NB: Los aneurismas raramente afectan al sexto par.aun· 
que las causas vascu lares son frecuentes . 

Diagnóstico diferencial 

Los siguientes trastornos pueden simular una parálisis del sexto 
par: 

l. La miastenia gravis puede simular prácticamente cualquier 
defecto de la motilidad ocular. Los signos distint ivos son la 
variabilidad de la diplopía y otros signos como fatiga palpe· 
bral y signo de la sacudid¡¡ de Cogan (vcrdespués) . 

2. Una miopatia tiroidea restrictiva que afecta al recto 
medial puede orig inar limitación de la abducción. Los signos 
asociados son signos orbitarios y palpebrales y una prueba de 
dueeión forzada positiva (ver Capítulo 17). 

l. Una fractura por hundimiento de la pared orbitaria 
medial con at rapamie nto de! recto medial que da lugar a 
limitación de la abducción (ver Capítu lo 19). 

4. Una miositis orbitaria que afecta al recto I¡¡teral se caracte­
riza por debi lidad de la abducción y dolor cuando se intenta 
(ver Capítu lo 17). 

5. El sindrome de Duane es una enfermedad congénita que se 
caractcriza por abducción defectuosa y estrechamiento de la 
fisura palpebral en aducción (ver Capítu lo 16). 

6. El espasmo de la convergencia afecta tfpicamente a adul ­
tos jóvenes y se caracteri za por converge nci a con mi osis y 
aumento de la acomodaci ón. 

7. La parálisis de la divergencia es un trastorno raro que 
puede ser d ifícil de diferenci ar de la parális is del sexto par 
un ilateral o bilateral . Sin embargo. a diferencia de la paráli ­
sis del sexto par. la esotropía puede segu ir siendo igualo dis­
minuir en la mirada lateral. 

8. Esotropia infantil. 

e Quiasma 

Anatomía aplicada 

Glándula hipófisis 

La sill a turca es una depresión profunda en forma de silla de 
montar. si tuada en la superficie superior del cuerpo del hueso 
esfen oides y en la que está si tu ada la glúndula hipófi sis (Fig. 
18.90) . El techo de la silla está formad o por un pliegue de la 
duramadre que se extiende desde las clinoides anteriores hasta 
las posteriores (diafragma de la silla) . Los nervios ópticos y el 
quiasma se cncucntran por enci ma del di afragma de la si lla; por 
10 tanto. la presenc ia de un defecto del campo viSual en un 
paciente con un tumor hipofisario indica su ex tensión suprase· 
lar. Los tumores de menos de 10 mm de diámetro (microadeno· 
mas) suelen permanecer confinados a la si Ila. mientras que los 
mayores de 10 mm (macroadenomas) tienden a mostrar exten-
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Fig.18.90 
Anatomfa del quiasma óptico en relación con la glándula hipófisis. 

s ión ex traselar. Posteriormente. el quiasma se conti núa con los 
tractos ópticos y fo rma la pared anterior del tercer ventrículo. 

Vías nerviosas quiasmáticas 

Las libras nerviosas ópt icas pasan a través del qu iasma y se dis­
tribuyen de la siguiente forma: 

l. Las fibras nasales inferiores atraviesan el qu ia sma por 
dcb¡0o y por delante. Por lo tanto. son las más vulnerables a 
la lesión a paJtir de la extensión de lesiones hipofisarias. de 
fo rma que se afectan primero los cuadra ntes temporales 
superiores de l o~ campos visuales. 

NB: Las fibras inferonasales se dirigen hac ia delante al 
interior del nervio óptico contra lateral. pasando antes por 
detrás al interior del tracto óptico (rodi lla anterior de Wil· 
brand) y. por lo tanto. pueden resul tar afectadas por lesiones 
de la parte posterior del nervio óptico. 

2. Las fibras nasales superiores atraviesa n e l quiasma por 
alTiba y por detrás y. por lo tanto, están afcctadas primero por 
lesiones que proceden de alTiba del quiasma (p, ej ., craneo­
rari ngiomas). Si los cuadrantes tc mporales i n ferio re~ del 
campo vis ual es tán más afectados q ue los superiores, es 
improbable que exista un adcnoma hipofi sario. 

J. Las fibras maculares se cruzan po r todo el qui asma, 

Variaciones anatómicos 

Las siguientes variaciones anatómicas en la localización del quias­
ma pueden tcncr un signi ficado clínico importante (Fig. 18.91): 

l. Quiasma central. que existe en aproximadamente el 80% 
dc las perso nas norma les y se e ncuen lra direclamente por 
e nc ima de la si lla turca. de for ma que la ex pansión de los 
tumores de la hipófi sis afecta primero al quiasma. 

Prefijado Posfijado 

10% 

Fig.18.91 
Variaciones anatómicas en la posición del quiasma ÓptiCO, 

2. Quiasma prefijado, que ex iste en aproximadamente el res­
tante 10% dI;: las personas normales y se localiza más anle­
riormente. sobre el tu bércul o de la si ll a, de fo rma que los 
tumores hipofisa rios afectan primero a los tractos ópticos. 

3. Quiasma posfijado, que ex iste en aproximadamente el res· 
tante 10% de las personas normales y está localizado más 
posteriormente, sobre el dorso de la si lla turca, de forma que 
los tumores hipoliHarios pueden lesionar primero a los nervios 
ópticos. 

Estructuras vasculares paraquiasmáticas 

l. Los senos cavernosos están si tuados lateralmente a la si llll 
turca, de forma que los tu mores hipofisarios que se extienden 
lateralmente invaden al seno cavernoso y pueden lesionar las 
p1lTtes i ntracaverno~as de los pares craneales tercero. cuarto 
y sexto. Porel contrario. los aneuri smas que se originan en la 
parle intracavern08a de la arteria carótida interna erosionan 
la ~ ill ¡¡ turca y si mulan tumores hi potísarios, 

2. Las arterias carótidas internas se curvan hacia atrás y 
hacia arri ba desde el ~eno cavernoso y se si túan inmediat¡¡­
mente por debajo de los nerv ios ópticos (Fig. 18.(2) . Des­
pués ascienden verticalmente a lo largo de la cara lateral dcl 
qu iasma. La porc ión precomunicantc de la arteria cerebral 
anterior está ínti mamente re lacionada con la superficie supe· 
rior del qui asma y los nervios ópticos. Por lo tanto. un aneu­
risma en esta región puede compri mir el nervio óptico (Fig. 
18.93) o el qu iasma. 

Fisiología aplicada 

Hormonas hipofisarias 

Los lóbulos de la parte anterior de la glándula hipófísis están com­
puestos por seis tipos de célu las. Cinco dc ellos secretan hormo-



Fig. 18.92 

Arteria cerebral anterior , , 
Arteria carótida interna 

Arteria comunicante 
posterior 

Relación entre el quiasma y las arterias adyacentes. 

nas y el sexto (célula fo licu lar) no tiene fum:ión secretora. Las 
hormonas secretadas por la hipófisis anterior son la hormona de 
crecimiento (GH). prolactina. hormona fo Jieuloestimu lante 
(FS H), homlOna adrcnocorticotropa (ACTH). hormona tirocsti­
mulante (TSH). hormona lutcinizantc (LH) y bcta li potrofina . 
Au nque los adenomas hipofis arios se clasifican en basófilos. aci­
dófilos y cromófobos. son frec uentes los tumores con tipos celu­
lares mixtos y cualquiera de los sei s tipos de células puede prol i­
ferar y dar lugar a un adenoma. La hipótisis anterior es controlada 
a su vez por diversos factores estimuladores e inhibidores que se 

Neurooftalmología 

sintetizan en el hipotálamo y que llegan a la hipófis is anterior a 
través del sistema portal hipoll.í1amo-hipófisis. 

Causas de disfunción hipofisaria 

l. Hiperpituitarismo (Fig. 18.94) 
a. Los tumores hasójilos secretan ACfH y causan enfe rme­

dad de Cushing (ver Capítulo 20). 

Enfermedad de Cushing 

I 

/ \ 
Acromegalia Giganti smo 

Fig.18.94 
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Hormonas segregadas por los tumores de la hipófisis anterior. 

b. Los tumores acidójilos secretan hormona de crccimiento, 
que causa gigantismo en nifios y acromegalia cn adultos 
(ver Capítulo 20) . 

Fig.18.93 
Compresión por un aneurisma del nervio 
óptiCO derecho. (a) Atrofia óptica derecha; 
(b) papila izquierda normal; (e) angiografía 
que muestra el aneurisma (flechas): 
(d) esquema. (Cortesia del Wilmer Eye Institute.) 
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c. Los adenumas crumófobos pueden secretnr prolnctinn y 
se denominan prolm:tinomns . Las cifms exce~ i vns de pro­
lactina cn mujeres dan lugnr ni síndrome de in fe rtilidad­
amenorTea-galactorren. y en ho mbres causan hipogona­
dismo. impotencia. esterilidad. d is minución de la libido y 
en ocnsiones gi neconmstia e incluso gnlactorrea. Algunos 
adenomas cromófobos no son secretantes . 

2. Hipopituitarismo 
a. PresiólI directa sobre las célu las sccretoras en la hipófisis 

anterior por una masa. Son f recuentes los depósitos 
secundarios en la hipófi sis. pero normalmente no afec tan 
a la seercción homlOnal. 

b. Lesióll va.\·cu!llr dc la hipófisis (p. ej .. apoplej ía hipofisa­
ri a y parto ¡s índrome dc ShechanJ). 

c. Causas jatrogénicas como cirugía hipofi sarin y/o radiote­
rnpia. 

d. Interferencia con In sínlesis de factores estim ulan tes e 
inhibidores en e l hipotálamo por gliomas o d ificultades 
pam su transporte en el sistema portal. 

NE: Los signos clínicos están determínados tanto por el 
patrón de deficiencia hormona! como por el estadio de cre­
cimiento y desarrollo del paciente en ese momento. Gene­
ralmente.la secreción de gonadotrofina se afecta primero, 
seguida de la hormona de crecimiento: las deficiencias de las 
otras hormonas t ienen lugar más tarde. 

Causas de enfermedad del quiasma 

1. Tumores. que incl uyen: adenomas hi pofisarios. crancofa­
ring iomas. meni ngio mas. gl iomas. cordomas, disgcrmino­
mas. tumores nasofaríngeos y metástas is. 

2. Masas no neoplásicas. que incluyen : nneurismas. qui stes 
saculares de Rath kc. displasia fibro sa . Olucoceles del seno 
esfenoidal y qu istes amcnoideos. 

3. Otros trastornos. que incluyen: desrn iel in izaciÓn. int1n­
mnción. lruumm ismo. necrosis inducida por mdiación y vas­
culiti s. 

Adenoma hipofisario 

Signos clínicos 

El adenoma cromófobo es e l tumor intracrancal primario más 
frecuente que produce signos ncurooflll lmológ icos. La mflyoría 
son detectados por los endocrinó logos. aunquc los tumorcs no 
secretores pueden pre~entarsc pri mcro cn la consu lta del oftal· 
mólogo. 

l . La presentación es típicamente durante los primeros anos 
de la vida adulta o en la edad media. y sólo ocnsionnlmente 
cn ancianos t:on los siguientes signos: 
a. La cefalea puede ser cl signo predomi nante como resul ta­

do de la afet:tación de fibra s sensibles nI dolor en e l dia­
fragmn de la sil la llI rca. Cuando e l tumor se extiende hacin 

arri ba y rompe el diafra gma. el dolor dc cabcza puede 
ceder. La cefalea es ines pecíf ica y no posce los sig nos 
habituales asociados con el au mento de la presión intra­
c rancal. Por lo tanto. el re traso di agnóstico es frecuente si 
no existen tras tornos endocrinos evidentes. 

b. Los sílltomlls visuales suelen tener un inicio muy gmdual 
y pucden no ser pen.:ibidos por el paciente hasta que están 
bien establccidos. Por lo tanto. es esencial explorar la fun­
ción visual en todos los pacientes con cefaleas inespecífl­
cas o alternciones endocrinológ icas. 

2. Los defectos del campo visual dependen de las relaciones 
anatómicas entre la hipóti sis y e l quiasma. 
• Si el quiasma es central. los campos superotcmporal cs se 

afe ctan in icialmente. a medida quc e l tumor crece hacia 
a rri bn y exticnden In muesca del quiasma. comprimiendo 
las fib ras infcro nasales que cruzan (Fig. 18.95). 
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son las más vulnerables 

Progresión de los defectos del campo visual bitemporal 
causados por compresión del quiasma desde atrás por un 
adenoma hipofisario. 

• Los defectos progresan después a los campos temporales 
inferi ores. El grado de pérd ida del campo visual suele ser 
diferente en ambos lados. porque la ta~a de crecimiento del 
tumor suele ser as imétrica. 

• Los pacientes pueden no presentarl os hasta que la visión 
central empieza a afectarse por la presión sobre Ins fi brns 
que inervan la mácula . El ojo con la mnyor pérdidn del 
campo visual suclc tener además la afectación más impor­
tantc de la agudeza visual. 

NB: la ausencia de un defecto del campo visual no exclu-
ye un tumor hipofisario.ya que los tumores confinados en la 
si lla turca suelen ser asintomáticos desde el punto de vista 
visua l. Los adenomas acidófilos no se extienden más allá de 
la silla turca con tanta frecuencia como los adenomas cro­
mófobos, y los adenomas basófilos suele n ser pequeños y 
raramente comprimen el quiasma. 



3. El diagnostico dife rencial de los defectos bile mporales 
incluye la dermatoc:llasiade los párpados sUI>criores. papilas 
incl inad as (Fig . 18.96) . colobomas del nervio 6ptico. ret i­
nosqui sis nasal. rc till itis pigmentaria n:ls:l1 y pérdida v i ~ u ,¡ 1 

fu ncional. 
4. L.1 desaturación del color a tra"'és de la línea media vert i· 

cal del campo vi sual uniocular es un signo precoz de com­
presión del qu iasma que puede detectarse mu y si mplemente 
emplc:lIldo un alliler rojo o un tapón rojo de colirio. 
• Se eSlUdia cada ojo por sep..1mdo. 
• Se pide al pacieme que compare el color y la intensidad del 

objeto mien1f:1S es lIev<Jdo desde el campo visual nasn l al 
temporal. 

• Otra técnica e~ presentar s imultáneamente objetos rojos en 
partes pn:..'Cisamel1le simétricas de los campos visuales nasal 
y temporal. y preguntar si los colores parecen iguales. 

• Los pacientes también pueden perder el número temporal 
en 1:. plUeba de Ishihara. 

5. La atrofia óptica ex iste en aproximadame nte el SO% de los 
C:lSOS con defectos de campo causados por lesiones hipolisa. 
ri as. Los paciente~ prestan invari¡¡blemente mayor atcnción:l 
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la ~ d ilicu ltades en la visión cent ral (p. ej .. ¡¡Ileer) (Iue a la 
visión periféricll. Por lo tanlO. es importantc realizar cxplora­
cioncs muy cuidadosas del camJXl visua l en ambos ojos en los 
pacientes con un deterioro unilateral inexplicado de la visión 
central. Cu:mdo existe ¡¡trolia óptica. cl pronóstico de la recu· 
pcmción v i ~u al después del tmtamiento es reservado. Cuando 
13 pérdida de libras nerviosas está limitada 3 las fibras que se 
originan en la retina nas,ll (es deci r. nasal a la fóvea) . só lo 

están afectados los lados nas.nl y tempoml de la papila. loque 
da lugar a una atrolin con aSpecto en banda o «pajarilll». 

6. Otros signos incluyen di plopía a causa de la eXlensi6nlate· 
mi en el seno cavernoso y la nfcctaci6n de los nervios lIloto­
rc.~ oculares y. mmrnente. el ni~ tagll1u s en vnivén de Maddox. 

7. L:. apoplejía h ipofisaria C~ una enfermedad rara causada 
por un incremento brusco del tamaño de un tumor hipofisa· 
rio. a menudo secundario a hemorragia. 
a. La preselllaciólI es con cefalea importante. diplopía. pér. 

dida visual y fotofobia. 
b. Los sigilOS incluyen oftalmoplejía. disminución de la sen­

saci6n sobre la dis tribuci ón de la primera y la segu nda 
divi siones del nervio trigémino. y pérdida visual vmi able. 

Fig.18.96 
(a y b) Papilas indinadas; (e) defectos 
del c.ampo visual bitemporal 
asociados que no respelan la linea 
media vertical . (Cones.ia del W,lmer 
Ere tnstltute.) 
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c. El tratamietilo co n cort icoides sistémicos y la ci rugía 
pueden ser necesarios para ev itar la ceguera y otras com~ 

pl icaciones neurol6gicas. 

Exploraciones especiales 

l. La RNM mues tra la re lación ent re un a les i6n con efec to 
masa y el quiasma. El estudio ópt imo consta de secciones 
finas coronales. axiales y Hagitales a través del quiasma y los 
nervios ópticos antes y después de la inyección de gadolini o. 
El plano coronal es óptimo para demostrar el contenido de la 
silla turca. Los adenomas hipofisarios so n típica mente 
hipointensos en las imágenes T I, hipcri ntensos en las i máge­
nes T2 y se refuerzan de forma imponante con gadolinio de 
manera heterogénea (Fig. 18.97 Y va Fig. 18.7) . Repet ir la 
RNM para controlar la evolución es seguro porque no existe 
riesgo de radi aciones ion izantes. 

Fig.18.97 
RNM con carga T1 sagital reforzada con gadolinio que muestra 
un adenoma hipofisario. (Cortesla de D.Tho mas. ) 

2. La TC muestra el agrandamicnto o la erosi6n de la si ll a 
turca. 

3. La eval uae i6n endoc.rinológica debe adaptarse a cada 
paciente. En todos los pac ientes en quienes se sospecha un 
adenoma hipofisario hay que determinar en sucro prolactina. 
FSH, TSH y hormona de crecimiento. En casos selecciona­
dos también puede ser necesaria una prueba de provocación 
con insulin a. Lo~ pac ientes con adenomas grandes con 
defectos del campo visual tienen cierto riesgo de apoplej ía 
hi pofi saria si la respuesta hi poglucémica es intensa. 

Tratamiento 
No todos los 1U mores req ui ere n tratamiento: la observación 
puede resultar apropiada para l o~ Illmores descubienos de forma 
casual y cl ínicamente si lentes. 

1. El tratam iento medico para reducir e l tamaño de un tumor 
secretor de prolacti na se realiza con agonistas de la dopami . 

1 
na como cabergolinao bromocripti na. En todos los pacientes 
con defectos significativos del campo vis ual hay que deter­
minar urgentemente el val or de prolactina y, si está elevado. 
hay qu e in ic iar el tratamiento co n bromoc riptina lo más 
pronto posible. La func ión visual puede mejorar al cabo de 
alguna~ horas. La fu nción endocrina también mejora a menu­
do con el cese de la galactorrea, la mejoría de la libido y la 
reaparición de la mcnstruaci6n. 

2. Cirugía 
a. Las indicaciones son las lesiones con efecto masa que 

causan problemas de compresi6n graves o la falta de res· 
puesta al tratamiento médico o la radioterapia. 

b. Técnica . La hipofisectomía suele lIevarsc a cabo a través 
de un abordaje transesfenoidal a través de la encía supe· 
rior baj o los labi os. En ocasiones se precisa una hi pofi · 
sectomía transesfenoidal y una craniotomía para retirar el 
tej ido situado por encima del di afragma de la si lla turca. 

c. La recuperación vimal es tri fásica. 
• Una fase precoz rápida en las primeras scmanas que 

puede dar lugar a la normalización de los campos visua­
les en algunos pacientes. 

• Una fase posteri or lenta entre 1 y 4 meses que corres­
ponde a un perfodo de máxima mcJoría notable. 

• Un a fase tard ía (de 6 meses a 3 años) de mejoría leve 
posterior. 

3. La radioterapia se e mplea a menudo como adju nto después 
de la extirpación incompl eta del tutllor. Tambié n se pu ede 
util izar co mo tratamiento primario en casos seleccionados. 
Gencralmcnte es efecti va para evitar el creci miento posteriur 
dd tumor. pero suele ser meno~ útil para controlar la secre· 
ción hormonal anormal. 

4. La radioterapia estereotáx ica con corte gamma es un méto· 
do relativamcnte nuevo para admini strar una dosis concen· 
trada de radiación al tu mor con poca irradiación de los teji ­
dos de al rcdedor. Por lo tanto, t iene un valor especial para 
tratar adeno mas muy cercanos al ncrv io 6ptico o cuando el 
seno cavernoso está invadido. 

Craneofaringioma 

El craneofaringio ma es un tumor de creci micnto lento que se 
origina de los restos vestigiaJes del saco de Rathke a lo largo del 
tal lo hipojisario. 

l . La presentación depende de la edad del paciente: 
a. Los niños suelen presentar interfere ncia con la fun ción 

hipotalárnica que causa enanismo. retraso del desarrollo 
sexual y obesi dad . 

b. Los adultos suelen presentar defectos de la agudeza visual 
y de los campos visuales. 

2, Los defectos del campo visual son co mplejos y puede n 
afectar a los nervios ópticos, el quiasma o los tractos vi~uales. 
• El defecto in icial sue le afectar a ambos campos inferu· 

tcmporales debido a que e l tumor comprime el quiasma 
desde arriba y at rás. lesionando las fi bras nasal es superio­
res (Fig . 18.98). 

• Entonces los defectos se extienden hasta afectar a los cam­
pos temporales superiores. 

! 
I 
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Las fibras Que se cruzan 
por detras son las más 
vulnerables 

Flg.18.98 

Cran eofaringioma 

Progres ión de los defectos de l campo visual bitemporal 
causados por compresión del qulasma desde arriba por un 
craneofar ingioma. 

l. La RNH mucstm la localizaci6n del tumor pero no la calci­
ficaci6n. que se encuen tra en e l 50-70% de los casos. Un 
tumor sólido aparece isoi nten so en las imágenes T I (Fig. 
18.99). Los co mponentes quísticos aparecen hiperinten sos 
en las imágenes TI . 

4. La Te (Fig. 18. IOOb) Y las radiografía~ si mples (Fig. 18. IOOc) 
muestran la prcscm;ia de calcitieación. aunque ~to no es diag­
nóstico de craneofaringioma porque se puede encontrar tam­
bién en otras lesiones pamquiasmáticas corno meningiom:ls. 
aneurismas y cordomas. 

S. El trat a mi ento es princi palmente quirúrgico. aunque la 
extirpación completa puede ser di fíc il porque con frecuencia 
el tumor está localmente muy unido al quiasma. La radiole-

d 
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Flg. 18.99 
RNM con carga T1 sagita l que muestra un craneofaringioma. 
(Corlesill de K. Nisch~I.) 

rapia postopemtoria puede ser út il. pero son frecuentes las 
recidivas. y es preciso un seguimiento durante I<xla la vidll. 

Meningioma 

Elmeni ngioma intracmncn l afecta t[picamente a mujeres de 
mediana edad. Los defectos del campo visual y los signos clíni­
cos dependen de la localiz:lción del tumor. 

l . El meningioma del tubé rculo de la silla turca comprime 
típicamente la unión del qu iasma con el nervio óptico. Esto 
da lugar a un escotoma central ipsi lateral causado por com-

Fig.18.IOO 
Craneofaringioma. (a) Hemianopsia 
bitemporal: (b) TC axial que muestra 
calcifi cación: (e) radiografia simple que 
muestra calcificaci6n; (d) compresión 
del quiasma desde alTiba. (ConesIa del 
Wilme.- Ere Instiwte.) 
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presión del nervio óptico y un defecto temporal superior con­
tralatcml (cl>cotoma juncional) como resultado de la lesión 
de la rodi lla anterior de Wilbrand (Fig. 18. 10 1). 

01 00 

0 (0) 
Escotoma juncional 

Meningioma dellubérculo 
de la silla turc a 

Mening ioma de la cresta esfenoidal 

Mening ioma del canal ollatorio 

Flg. 18.101 
Compresi6n del nervio 6ptico intracraneal por meningiomas 
y el defecto del campo visual causado por un meningioma en el 
tubérculo de la silla turca. 

2. El meningioma de 111 cresta esfenoidal comprime el nervio 
óptico precozmentc si cllurnor está localizado rnedialmente. 

y tard íamente si afecta a la cara laleral del hueso esfenoides 
y la fosa craneal media (Figs. 18 .102 y 18. J03). Un signo 

Fig.18.10l 
RNM con carga T2 axial que muestra un meningioma 
de la cresta esfenoidal izquierda. (Cortesla de D. Thomas.) 

Fig.18.102 
Compresión del nervio óptico por un meningioma 
de la cresu esfenoidal izquierda. (a) Tumefacción 
papilar; (b ) atrofia ó ptica; (e) radiografía simple que 
muestra hiperostOSls (flechas). (Corte. ia delWilmer Eye 
Institute.) 



clásico en el último es la plenitud de la fosa temporal debida 
a hiperostosis (Fig. 18. 104). 

3. El meningiornadel canal olfatorio puede cau~ar pérdida del 
sentido del olfato. así como compresión del nervio óptico. 

4. El tratamiento es quirúrgico. pero la radioterapia postope­
ratori a suele emplearse en caso de extirpación incompleta. 

Fig. 18.104 
Meningioma de la cresta esfenoidal derecha que causa 
hiperosmsis reactiva y proptosis. 

Tracto óptico 

Introducción 

La patol ogía retroq uiasrnát iea da luga r a defectos del campo 
visual binocular que afectan al espat:io visual cont ralateraJ. Por 
10 tanto. ambos ojos manifi estan un a pérd ida del he mi campo 
visual parcial o total opuesta aliado de la lesión retroqlli asmát i­
ca. Esta «hernianopsia» que afecta al mi smo lado de l espacio 
visual en ambos ojos es homónima. a l contrario de la que se 
observa en la compresión del qu iasma. que produce hemianop-
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sia hc1erónirna (bitemporal). en la que en cada ojo están afecta­
dos los lados opuestos del campo visual. 

Incongruencia 

Una hemi anopsia homóni ma puede ser incompleta o completa. 
En el caso de una hemianopsia hom6nima incomp leta. la con­
gruencia se refie re a la exact itud con que se correlacionan la 
extensi6n y el patrón de la pérd ida del campo visual en ambos 
ojos. Por lo tan to. defectos del campo visual casi idénticos en 
ambos ojos se consideran altamente congruentes. mientras que 
defectos del campo visual derecho e izquierdo que no son si mi­
lares se consideran incongruentes. La hemianopsia secundaria a 
plllología en las vías visuales retroqui asmáti cas anteriores es 
característicamente incongruente. mientras que la que se debe a 
patología más atrás (es decir. en !as radiaciones ópti cas poste­
ri ores) se manifiesta con un alto grado de congruencia. 

Signos clínicos 

l. Hemianopsia homónima. Los tractos ópti cos surgen de la 
cara posterior del qu iasma, di vergen y se extienden poste­
riormente fl lreclcclor de los pedúnculos cerebrales. para ter­
minar en los cuerpos geniculados laterales. Cada tracto ópti ­
co contiene fib ras cruzadas que se originan en la hemirretina 
nasal con tralfltera!. y fibra s tempora les no cru zadas que se 
originan en la hem itTeti na temporal ipsilateral. Sin embargo. 
las fib ras nerviosas procedentes de los elementos retinianos 
correspondientes no están estrechamente alincadas. Por este 
motivo las hemianopsias homónimas causadas por lesiones 
delt raclo óptico son característicamente incongruentes (Fig. 
18. 105a). Las lesiones del cue'lJO geniculado lateral produ ­
cen además defectos hemi anópsicos asimétricos. Las causas 
de enfermedad del tracto 6ptieo son similares a las que flfec­
tan al quiasma. pero el tracto es especialmente vulnerable 
cuando se trata de un qu iasma prefij ado. 

2. Pupila hemianópsica de Wernicke . Los tractos ópt icos 
contienen fibras visuales y pupi lomotoras. Las fibras visuales 
acaban en el cuerpo genicu lado lateral pero las fi bras pupila­
res dejan el tracto óptico por dela11le del cuerpo geniculado 
latera!. proyectándose a través del colículo superi or para te r-

del trano óptico. (a) Hemianopsia homónima no congruente; (b) localización de ta tesiÓn. (Cort~s i .. d ~1 Wilmer Ey~ tnstitute.) 
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minar en el núcleo prclt..'Ctal. Por lo tanto. una lesión del lrac­
to óptico puedc producir un defecto de la conducción pupilar 
aferentc. Característicamente. el renejo luminoso pupilares 
nonnal cuando se esti mula la hemirretina no afectada_ y está 
ausente cuando se eslimula la hemirretina afectada (es dccir. 
se pro)'ecla la luz desde el lado hemianópsico). En la práctica. 
esta reacción pupilar hemianópsica de Wemicke es difícil de 
pro"'ocar dcbido a la dispersión de la luz en el interior del ojo; 
de ahí la necesidad de emplear un haz dc luz muy lino. 

J . Puede aparecer atrofia óptica cuando se lesionan los traclos 
ópticos porque las fib ras en cltracto óptico son los axones de 
las células gang lionares retinianas. La papila ipsilateral mani­
fiesta atrofia de las caras superior e inferior de la cresta neu­
rorre tiniana (libras de la retina temporal) (Fig. 18 .I06a )' b), 
mientras que la papila contralateral manifiesta un patrón de 
atrolia en pajarita (fibr3s de la retina nasal) (Pig. 18 .1 ()('IC Y d). 

4. Los signos piramidales contralaterales pueden oc urrir 
cuando una lesión deltraeto óptico daña también cl pedúncu­
lo cerebral ipsilmcral. 

• Radiaciones ópticas 

Anatomia aplicada 

Las radiaciones ópticas se extienden desde el cuerpo genicula­
do lateral hasta la cone7..a estriada. que está localizada en la cara 
medial del lóbulo occipital . por enci ma y debajo de la fisura cal· 

ti. Lesión de la radia ción 
parietal anterior 

a. Lesión de la radiación temporal 

Cuerno temporal 
dal ventriculo lateral 

C",,,P'O "mii, ,,;,. ,do lateral 

Fil. t8.t07 

óptica debida a lesión del tracto óptico derecho. (a y b) 
Ojo ipsilateral; (e y d) ojo contralateral (ver texto). (Co rtesla del 
Wilmer Eye Instltute.) 

carina (Fig. 18. 107). Las radiaciones ópticas y la corteza visual 
tienen un aporte sanguíneo doble desde las arterias cerebrales 
media )' posterior a través de las arterias carótida )' basilar, res­
pectivamente. Cuando las radiaciones ópticas pasan hacia alrás. 
las fi bras de los elementos re tinianos correspondientes se sitúan 
progresivamente más cerca. Por este motivo las hemianopsias 
incompletas causadas por lesiones de las radiaciones posteriores 

c. Les ión de la radiación principal 

Cisura "',,,,i", 

d. Lesión de la corteza 
visual anterior 

e. lesión 
de la coneza 
de la mácula 

Defectos del campo visual causados por las lesiones de las radiaciones ópticas y la corteza visual. 



son más congruentes que las que afectan a las radiaciones ante­
riores. Estas fibras son neuronas de tercer orden que se originan 
en el cuerpo geniculado lateral. por lo que las lesiones de las 
radiaciones ópticas no producen atrofia óptica. 

Radiaciones temporales 

l. Los defectos del campo visual consisten en una cuadran­
tanopsia superior homóni ma y contral ateral (<< pastel en el 
cielo»), debida a que las fib ras inferiores de las radiaciones 
ópticas. que inervan los campos visuales superiores. entran 
primero de forma anteroinferior en el lóbulo temporal (asa de 
Meyer) al rededor del extremo anterior del cuerno temporal 
del ventrícu lo lateral (Fig. 18. I07a). 

2. Los signos asociados son alterm;ión hemi sensorial contra­
lateral y hemi paresia leve. debidas a que las radiaciones tem­
porales pasan muy cerca de las fi bras motoras y sensori ales 
de la cápsula interna antes de pasar posteriormente y volver­
se a unir las fibras superiores. Otros signos de en fermedad 
del lóbulo temporal son alucinaciones paroxísticas olfatorias 
y gustatorias (cri sis uncinadas), alucinaciones visuales for­
madas, convulsiones y disfasia receptiva si está afectado el 
hemisferio dominante. 

Radiaciones parietales anteriores 

l. Los defectos del campo visual consisten en una cuadran­
tanopsia inferior homónima y contralateral debida a que las 
libras superiores de las radiaciones ópticas. que inervan los 
campos visuales inferiores . continúan di rectamente hacia 
atrás a través del lóbulo parietal a la corteza occipital. No 
obstante. una lesi6n que afecta sólo a la parte parietal de las 
radi aciones es muy rara. En generaL las hemianopsias deri­
vadas de las lesiones del lóbulo parietal tienden a ser rel ati­
vamente congruentes (Fig. 18 . l07b). 

2. Los sigilOS asociados de enfermedad del lóbulo parietal son 
agnosias, dificultades de percepción visual (especialmente con 
lesiones parietales derechas), confus ión derecha-izquierda y 
acalculia (especialmente con lesiones parietales izquierdas). 

Radiaciones principales 

Profundas en c116bulo parietal. las radiaciones ópticas están 
situadas justamente externas al trígono y al cuerno occipital del 
ventrículo lateral. Las les iones en esta área suelen cau sar una 
hemianopsia homónima completa (Fi g. 18.107c). El ni stagmus 
optocinét ico puede ser útil para localizar una lesión que causa 
una hemi anopsia homón ima aislada que no conforma ningún 
patrón establecido en un paciente sin defi ciencias neurológicas 
asociadas. El nistagmu s optocinético suele suponer el seg ui ­
miento suave de un objeto. seguido de una sacudida en la direc­
ción opuesta para lijar el próx imo objeto. Si la vía optomotora 
del hemi sferio posterior está dañada, la respuesta del nistagmus 
optocinético está di sminuida cuando los objetos se rotan hacia 
el lado de la lesión (es decir. lejos de la hemianopsia) . Esto se 
explica porque e l lóbulo occipit al ya no puede con trolar el 
seguimiento ipsilateral . mientras que la hemianopsia contralate­
ral inhibe las sacudidas de refijación. Esto se denomina signo dc 
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nistagmus oplOcinético positivo. La combinación de una hemi­
anopsia homónima y asimetría del nistagmus optocin ético 
sugiere una lesión que afecta a las radiaciones ópticas posterio­
res. Raramente las lesiones del lóbulo occipital pueden causar 
también asi metría del ni stagmus optocinético. 

• Corteza estriada 

Signos clínicos 

1. Defectos de los campos visuales. En la corteza estriada los 
campos visuales periféricos están representados en la porción 
anterior. Esta parte del lóhulo occipital está irrigada por una 
rama de la arteria cerebral posterior. La visión macular central 
está representada posterionnente justo lateral al extremo de la 
curteza calcarina. una zona que está irrigada principalmente 
por una rama de la arteria cerebral media. Por lo tanto. la 
oclusión de la arteria cerebral posterior tiende a producir una 
hemianupsia homónima congruente que respeta la mácula 
(Fig. l 8.107d) . La lesión de la punta de la corteza occipital , 
como puede ocumr en un traumati smo craneal. tiende a pro­
vocar defectos maculares homónimos y congruentes. mien­
tras que el respeto asimétrico de la mácula puede producirse 
en ocasiones en lesiones vasculares del lóbulo occipital. 

NB: La mayor parte anterior de la corteza calcarina sirve 
al extremo temporal del campo visual del ojo contralateral, 
el área de espacio visual que se extiende más allá del campo 
de visión binocular única y se percibe de forma monocular. 
Por lo tanto, una lesión de esta zona puede dar lugar a un 
defecto monocular del campo temporal en el ojo contrala­
tera!. conocido como media luna temporal. 

2. Los signos asociados de enfermedad de la corteza visual 
(ceguera cortical) son : (a) alucinaciones visuales formadas, 
que afectan especialmente al campo hemianópsico. (b) nega­
ción de la ceguera cort ical (síndrome de Anton), y (c) fenó­
meno de Riddoch . caracteri zado por la capacidad para perci ­
bir los objetos móviles pero no los estáticos. 

Causas 

l. Las lesiones vasculares en el territorio de la arteria cercbral 
posterior son responsables de hasta el 90% de las hcmianop­
sias homónimas aisladas sin otras defic iencias ncurológ icas. 

2. Otras causas. que son menos comunes. incluyen migraña. 
traumati smos y tumores pri marios o metastásicos. 

• Función visual superior 

A partir de la corteza estriada (área 17). la in formación visual se 
vuelve a las áreas de asociación visual (18 Y 19) de la corteza 
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cerebral. donde es procesada, an31izadil e interpre tada. Las 
lesiones de diversas áreas de la corteza cerebral producen signos 
clínicos característicos. 

Alex;o y agrafia 

El gi ro llngu[ado del hemisferio dominante (habitualmente el 
izq uierdo) contiene la capacidad para escribir. La información 
visual de ambas cortezas occipi tales es transmitida al gi ro angu­
lado izqu ierdo, con fi bras del lado derecho que cruzan la línea 
media en el esplenio del cuerpo calloso. La alexía (i ncapacidad 
para leer), habitualmente acompañada de agrafia (i ncapacidad 
para escribir). puede estar producida por lesiones del giro angu­
lado del hemi sferio cerebral dominante. LH alex ía puede produ­
cirse independientemente de la agrafia en el caso de una lesión 
occipital izqui erda de suficiente magni tud para afectar a las 
fibra~ que cruzan el esplenio. desde la corteza occipi tal derecha 
hasta el giro angu lado izquierdo. Los signos clínicos consisten 
en hemianopsia homónima derecha con alex ia. ya que la info r­
mación de la corteza occipital derecha (campo visual izquierdo) 
no aleanza el giro angulado izquierdo. 

NB: Por lo tanto, es obligatorio examinar la capacidad 
para la lectura en caso de una hemianopsia derecha. 

Agnosia 

Las lesion e.~ de la zona occipitotcmporal inferior pueden produ­
cir una amplia gama de signos cl ínicos. La enfermcdad bilateral 
puede ocas ionar agnosia visual - incapacidad para reconocer los 
objetos con la vista-. mientras que la capacidad para reconocer­
los por el tacto se mantiene. La prosopagnosia supone la incapa­
cidad para reconocer y di stinguir las caras. La visión de los colo­
res también tiene su local ización en esta zona, y cada mitad del 
campo visual está rcpresentada conlralateralmente. Por lo tanto, 
las lesiones aquí pueden dar lugar a hemiacromatopsia eomrala­
teral (cerebral) con pérdida tOlal o desaturación relativa del color. 

Alucinaciones visuales 

La afectación vi sual importante debida a patología en cualquier 
lugar a lo largo de la vía visu al , desde el ojo hasta la corteza 
visual primaria, puede dar lugar a la aparici6n de alucinaciones 
visuales complejas. Este trastorno (síndrome de Charles 80n ­
net) se cree que representa un fcn6meno de liberación, secunda­
rio a la diferenci¿}ció n de las áreas de asociació n visual. que 
entonces muestran actividad espontánea. con el resultado de 
aluc inaciones visuales complejas (formadas). Estas alucinac io­
nes suelen ser brill antemente cl aras y detalladas. al cOll1rario 
que la visi6n normalmente indisti nta del paciente, y son recono­
cidas por éste como irreales. a menudo después de una decep­
ci6n inicial. El coT1lenido alucinatorio suele ser agradable, aun­
que puede scr molesto. Los pacieT1les que conocen la irrealidad 
de sus visiones no suelen admi ti r su exislencia por miedo a ser 
catalogados dc dementes. Una obtención del icada de la hi stori a 
clínica y tranqui lizarles suelen ser medidas suficientes. 

1 

• Migraña 

Signos clínicos 

La mi graiíaes a menudo unlrastofllo famil iar. más frecuente en 
mujeres. caracterizado po r ataques recurrc ntes de dolor de 
cabeza ampl iamente variabl es en intensidad. frecuencia y dura­
ció n. La cefalea suele ser unilateral. se asocia con náuseas y 
v6mitos. y en algunos casos va precedida o se acompaña de 
altcrac iones neurológicas o del humor. Sin embargo, todas 
cstas característi cas no están necesariamente presemes en cada 
ataque o en cada paci ente. Los principales lipos de mi gra!la son 
los siguientes. 

Migraña común 

La mi graña co mún (migrana sin au ra) se caracteriza por cefa­
lea acompañada de disfunción del sistema nervioso autónomo 
(p. ej .. palidez y náuseas). pero sin otros signos neurológicos este· 
reotípicos u oftálmicos como en la migraña clásica (I'cr después). 

• Los signos prcmon itorios son cambios de l humor. bostezos 
frecuentes u otros síntomas prodrómicos inespecílicos como 
mal a concenlraci6n. 

• El dolor de cabeza se ini cia en cualqu ier paT1e del cráneo y es 
pu lsá til. Suele extenderse para afectar a med ia o a toda la 
cabeza. Si es retroorbitario, el dolor se puedc confundir con 
una enfermedad ocu lar o sinusal. 

• Durante el ataque, que dura desde horas hasta I día o más. el 
paciente suele lener fOlOfobia y fo nofobia. y consigue alivio 
en un am biente oscuro y lranqu ilo o durante el sucño. 

• Debido a la ausencia de las distorsiones visuales migraiiosas 
bien conocidas. y náuseas y vómitos graves. muchos pacien­
tes con migraña común no reconocen que: la tienen. 

Migraña clásica 

La migraña cl ásica (migraña con aura) es menos frecuente pero 
se reconoce mejor (Fi g. 18. 108). 

• El ataque está precedido por un aura visual que dura aproxi­
madamente 20 minutos. El aura puede consisli r en manchas 
brillantes u oscuras, zigzags. distorsiones como nebli na de 
vapor. efectos de puzle en sicrra. cscotomas centelleant es. 
visión en lúnel o espectros de fortificaci6n. que pueden pro­
gresar a hemianopsia homónima. 

• Se produce un pequeño escotoma paraeentral positivo bril lan­
te. que tiene en un lado líneas lumi nosas en zigzag. 

• Después de varios minutos el espectro de fortifi cació n se 
agranda gradualmcntc con el extremo abierto apuntando cen­
Iralmellle. A mcnudo está delimitado en el borde interno por 
un área ausente de visi6n (escotoma negativo) . 

• Cuando el escotoma se cxtiende pu ede derivar o marc har 
hacia la periferi a temporal antes de desintegrarse. 

• La cefalea sigue al aura y suele ser hemicraneal, enfrente de la 
hemianopsia y se acompaiia de náuseas y fotofobi a. Sin embar-



Fil. 18.108 
Progresión del espectro de fortificadón y del escotoma 
centelleante en la migraña clásica. 

go. pued~ falta r. ser trivial o muy grave. con una variación con­
siderable entre los ataques incluso en la misma persona. 

NJJ: Estos signos visuales. supuestamente patognomóni­
cos de migraña. pueden estar causados raramente po r 
enfermedad arterial degenerativa en los polos ocdpitales. 

Cefalea en racimo 

La cefalea en d/fMer (<<en racimo») (neuralgia migrañosa) es una 
variante de la migraña quc afccta típic.ullentc a hombres durante 
la cuarta y quinta décadas dc la vida. Tiene un interés oftal moló­
gico especial porque se asocia con signos oculares. e inicialmen­
te puede ser diagnosticada por ('ITQr como un problema ocular. El 
trastomo se caracteriza por una ccftllca típica y estereotipada. 
acompañada dc diversos fenó menos autonómicos que tienen 
lugil r cusi cudu día durante un período de varias semanas. 

• La ccfa lell es uni la tera l. oculotempora l. intensís ima . mu y 
aguda y profunda. 

• Empiezll de forma rcllltivllnlente bruscil. dura entre 10 minu­
tos y 2 homs. y después mejora rápidamente. 

• Puede ocurrir variilS veces en un pcrfodo de 24 horas. gene­
mlmente con un horario particular. no r:trarncnte alrededor de 
las 2 de la madrugada. 

• Unll vez que la c risis cede puede haber un l:trgo intervalo si n 
dolor de ellbcz..'l de varios anos. 

• Los fenómenos autonómicos asociados con el dolor de cabe­
Z:l inc lu yen lagri meo. inyección conj untiV¡l l y rinorrea. 

N eurooftalmología 

NJJ: l as cefaleas en racimo también son una causa fre­
cuente de síndrome de Horner posgangtionar transitorio o 
permanente. 

Otros tipos de migraña 

l. La migraña focal se caracteriza por disfasia transitoria. s ín­
tomas hemisensoriales o incluso debil idad rocll l además de 
otros síntomas de migraña. 

2. La migraña sin migraña se caracteriza por a lterac iones 
visuales episódicas pero sin cefalea. Los pacientes ancianos 
con un<l historia lInlerior de migraña clásica son Jos que están 
típicamente afectados. 

3. La migraña retiniana se caracteriz<I por pérdida de visión uni­
lateral 1n1l1 sitoria y aguda. COlIJO a v~c~s puede ocurri r en 
pacientes de medillna edad s in historia anterior de migraña. es 
pn.ldente estudiar a estos pac.iente.~ por si corresponden a ataques 
de embolizución retiniana. hasta que se demue.<;!rc lo contr.ulo. 

4. La migraña oftalmoplé jica es r.tra y empieza típicamente 
¡mtcs de IOi> 10 anos de edad. Se caracteriza por una parál isis 
transitoria recurrente del tercer par que empieza después de 
1<1 cefalea. 

5. La migraña h e miplé jica fami liar se camcteriza por un 
fllllo de la recuperación completll de los signos neurológicos 
foca les después de que el ataque de migraña ha p<lsado. 

6. La migraña basila r ocurre en niiios. Se caracteriza por un 
aura migrañosa típica asociad:l con entumecimiento y hom1i ­
guco de los labios y las extremidades que suele ser bilateral. 
Totmbién ocurre ataxia de lil marcha y el habla. con afecta­
ción ocasionil l de la conciencia. 

Tratamiento 

l. Las m edidas gene rales son la elimi nación de las condicio­
nes y agentes que pueden prcc ipitllr un ataque de migraña. 
C01ll0 café. chocolate, alcohol. queso. contraceptivos ofllles. 
estrés. falta de sueno e intervalos largos sin alimentos. 

2. La profilaxis está indicadil si In frecuencia y/o la gravedad de 
los ataques ron supcriol"l!s a la tolerancia del paciente. Puede 
hacerse con bloqueantes bctaadrcnérgicos. bloqueanles de 
los canales del calcio. amitriptilina. clon idina. pizotifeno y 
aspirina a dosis bajas. 

J . El tra tamiento de un ataque agudo puede realizarse con 
analgésicos si mples (aspirina, nnálogos de la codeína. parace­
tamol o un agente nntiinl1l1matorio no esteroideo) y. si es ade­
cuado, un ant iemético como mctoc loprarnida. Otros fármllcos. 
que suelen reservarse para pacientes que no responden a los 
a ll ll lgésicos. son sumatriptán y tartrato de ergotamina. 

Diagnóstico diferencial 

Fenómenos visuales 

Los fenómenos visuale.<; de la migrana son típicamente binocu­
lares. en zigzag. dcstclleantcs y mi gratorios en el campo viSual. 
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Suelen ir seguidos por un escotoma y/o pérdida visual homóni ­
ma. El paciente puede referi r pérdida de visión en el ojo ipsila­
leral a la hemianopsia . Los siguientes tras tornos deben conside­
rarseen el diagnóstico diferencial: 

l . El desprendimiento vítreo posterior agudo se caracteri­
za por fotopsia. generalmente asociada con el inicio brusco 
de moscas volantes. Las luces centelleantes suelen proyec­
tarse en el campo visual temporal y pueden ser precipitadas 
por movimientos de la cabeza o los ojos. 

2. Los ataques IsquémJc.os transitorios debidos a microem­
bolización retiniana son unilaterales y no centelleantes. El 
paciente suele desc ribir una I<sombra» o una «nube» que 
empieza típicamente en la parte superior o inferior del campo 
visual y se extiende centralmente . Dura varios minutos y se 
aclara desde el centro hacia la periferia. 

J. Los oscurecimientos visuales transitorios duran sólo 
algunos segundos y se caracterizan por un «volverse gris» u 
«oscurecimiento» de la visión en uno o ambos ojos. Clásica­
mente se produ cen en pacientes con papiledema y suelen 
estar precipitados por cambios en la postura. También pue­
den preceder a la neuropatía óptica isquémica anterior en 
pacientes con arteritis de células gigantes. 

Neuralgias 

Hay que pensar en los siguientes trastornos en el diagnóstico 
diferencial del dolor ocular o periocular si no existe enfermedad 
física aparente: 

1. El herpes Ioster oftálmico sue le presentarse con dolor 
2· 3 días antes del inicio dcl exantema vesicular característico. 

2. La neuralgia del trigémino se caracteriza por ataques bre­
ves de dolor intenso que se inician en la distribución de una 
de las d ivisiones del nervio trigérni no. El dolor es paroxísti­
co y agudo. como una descarga eléctrica. y generalmente en 
mú ltiples brotes que duran algunos segundos. en rápidll suce· 
sión. La sensibilidad facial es normal. El tratamiento supone 
el empleo de fármacos antiepilépticos como carbamazepina. 
fen ito(nu y valproato sódico. La neuralgill del trigémino de 
etiología compresiva puede precisar descompresión quirúr­
gica intracraneal del nervio trigémino. 

l . La ne uralgia paratrigeminal de Raeder se produce en 
hombres de mediana edad. Se caracteriza por cefalea unila te­
ral intensa como dolor periocular en la distribución de la pri­
mera división del nervio trigémino asociado con un síndrome 
de Horner ipsilatcml. El dolor puede dumr horas o semanas 
ames de resolverse espontáneamente. 

... La ne uralgia o ccipital mayor se caracteri:7..a por ataques de 
dolor que e mpiezan en la región occipital y luego se extien­
den al ojo. la frente y la cam. El ataque suele suceder por la 
noche. y se asocia con enrojecimiento de la cara, vértigo y a 
veces obstrucción nasal ipsilateral. La exploración durante 
un ataque puede mostrar la existencia de dolorimiento extre­
mo entre la apófis is mastoides y la protubemncia occipital. 

5. La oftalmodinia periódica se caracteriza por dolor ocular 
punzante agudo y breve que suele hacer que el paciente colo­
que su mano sobre el ojo afectado. Una segunda serie de epi­
sodios puede suceder de fo rma inmediata al ataque inicial. . 

6. El síndrome e n piole t se caracteriza por ataques de dolor 
agudo multifocal y momentáneo alrededor del cráneo. la cara 
y los ojos. Al contrario que la neumlgia del trigémino. no 
existen puntos gat illo específi cos: el dolor tampoco se adap­
ta a la distribución anatómica del nervio trigémino. El dolor 
facial en una persona joven puede ser en ocasiones la mani­
festación de esclerosis múltiple. 

intracraneales 

Anatomía aplicada 

Lll irrigación arteria l del cerebro procede de las arterias carótida 
interna y vertebral. 

1. Las arteri as vertebrales entran en la cavidad craneal a tra­
vés delforame,¡ magnum y se unen en la arteria basilar. que 
asciende por la superfi cie ventral del tronco cerebral. Des­
pués de dar lugar a ramas para cltronco cerebral, la arteria 
basilar se divide en sus ramas terminales: las arterias cere­
brales posteriores. 

2. Las arterias carótidas internas entran en la base del cráneo 
a través del canal carotrdeo y cn la cavidad craneal a través 
de l f oramell tacull/n. en la pu nta de la parte petrosa del 
hueso tempoml. Después discurren hacia delame en el seno 
cavernoso, laterales a la glándula hipófisis antes de ascender. 
laterales al quiasma óptico y dividiéndose en las arterias 
cerebrales anterior y media. 

l . El polígono de WiIIis . Las arterias cerebrales anteriores 
están conectlldas por la arte ria comunicante anterior. Las 
arterias cerebrales media y posterior están conectadus por la 
arteria comunicante posterior (Fig . 18. l 09). Esta anastomo­
sis formu el polígono de Wi1!is. que se encuentra en el espa· 
do subaracnoideo en la superticie ventral de! cerebro. 

Consideraciones neurológicas 

Los aneurismas intracraneales son dilataciones arteriales sacu­
lares que se producen habitualmente en los puntos de ramifica­
ción de las arterias mayores que discurren por el espacio sub­
aracnoideo en la base del cerebro . El 85% se originan en la 
mitad anterior del polígono de Willis . Su preva lencia oscila 
entre el I y el 6% entre los adultos en grandes series de autop­
sias. Los aneurismas son múltiples (generalmente dos o trcs) en 
cerca del 25% de los casos. La mayoría de los aneurismas per­
manecen asintomáticos durante toda la vida. 

Complicaciones 

l . La hemorragia subaracnoidea debida a rotura es con dife· 
rencia la complicación más frecuente. Este suceso que supo­
ne un riesgo vital se presenta con el inicio brusco de cefa lea 
intensa. fotofobia. obnubilación de la conciencia. vómitos y 
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signos de irritación mcníngea. incluyendo rigidez de nuca y 
signo de Kern ig pos itivo. En la punción lu mbar se obtiene un 
LCR teñ ido de sangre. Aproximadamente el 12% de los 
pac ientes mucre antcs de rccibir atención médica. el 40% de 
los pacientes hospital izados mucre en e l plazo de l mes, y 
más de una tercera parte de los que sobrevi ven sufre n dcli­
ciencias neurológ icas mayores. 

2. Los efectos de la presión son menos frecuentes y se aso­
cian con aneurismas «gigames» (mayores de 25 mm). El sín­
toma más frecuente es la cefalea; los signos asociados depen­
den de la local izac ión de la lesión y habitualmente son 
neurooftalmológicos. eomo parál is is dc ltercer par por un 
aneuris ma de la arteria comunicante postcrior. Estos aneuris­
mas «gigantes») también tienen una alta tasa de rolura poste­
rior con una frecuencia estimada del 6% por año. El interva­
lo entre la detección de los signos de la masa y la rolura varía 
enlre I dfa y 4 meses. por 10 que el diagnóstico precoz es fun­
damental. 

Neuroimagen 

La RNM (vl! r Fig. 18.9), la ARNM o la angiografía convencio­
nal (i ntraarterial ) (Fig. 18. 110) son út iles para el diag nóstico. 
Mientms que las dos pri meras son capaces de demostmr la exis­
lencia de aneurismas de la mallo grande y med iano, no sue lcn 
detectar los menorcs de 5 mm. A pesar de los riesgos infrecuen­
tes pero potencialmente graves incluyendo lesión vascular y 
deficienc ias neurológicas permanentes. la angiografía conven­
cional sigue siendo la «exploració n de referencia», espec ial­
menle anles de la intervención quirúrgica. 

Neurooftalmología 

IGHT 
Fig.18.110 
Arteriografia con sustracción que muestra un pequeño 
aneurisma comunicante posterior (flecha). (Corte,í~ d ~ S. Cudlip.) 

Tratamiento 

El tratamiento definiti vo es por radiologfa imervencionista, diri­
gido a excluir el saco aneurismálico de la circu lación intracra­
neal a la vez que a conservar la arteria de origen. EsIO supone la 
colocación de un c lip al rededor del cuello del aneuris ma o 
me nos frecue nte mente la in~erción de una espi ral metál ica 
suave (eDil) dentro de la luz de l aneuris ma. 

Aspectos neurooftálmicos 

Parálisis de los nervios motores oculares 

1. La parálisis ais lada del tercer pa r craneal puede estar 
causada por compresión por un aneurisma de la arteria 
comun icante posterior e n su unión con la arteria carólida 
interna en el espacio subaracnoideo (~'a Fi g. 18.77). La pre­
sentación es típicamenle con cefalea fronla l ipsilaleral y una 
pará lisis IOtal del tercer par (con oflalmoplej ía interna). 

NB: El respeto de la pupila en una parálisis total del tercer 
par excluye casi siempre un aneurisma. El dolor falta en raras 
ocasiones; sin embargo, su ausencia no excluye un aneurisma. 

2. La parálisis aislada del sexto par craneal puede ocurrir en 
caso de aneurismas de la parte intracavernosa de la arteria 
carótida interna. pero muy raramente por afectación en el 
espacio suharacnoideo. 

J. Las parálisis combinadas de los pares eraneale~ ten;ero y 
sexto se producen con aneuri smas de la carótida intracaver­
nasa. au nque también pueden darse en otras lesiones del seno 
cavernoso. El cuarto par también puede resul tar afectado. 
pero esto suele quedar oscurecido por las otms lesiones. Aun­
que la inervación parasimpática suele estar afectada. puede 
que 110 haya midri asis; la pupila puede estar incluso miólica 
debido a la coexistencia de lesión de las fi bras si mpáticas. 
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NH: Un signo impor tante de lesiones del seno caverna· 
so es la pé rdida sensor ial a lo largo de la distr ibución de la 
primera división del nervio trigémino. 

Pérdida visual 

l. La pérdida visual monocular está cllU.'><Ida habi1Ualmcme por 
compresión de la parte intmcmncal del nervio óptico por aneu­
ri ~mas (Iue se orig inan en la aneria cllrótida ¡mema cerell del 
o rigen de la a rteria oftál mica. en M I bifureación tertn ina l ( I 'n 

J:ig. 18.93). El cuadrocl ínicoes d de una pérdida visua l aguda 
o progresiva asociada ocasionalmente con dolor orbitario. (Iue 
in icialmente puede con fun dirM: con una neuritis retrobu lbar. 

2. Los defectos de 105 ca mpos visua les que afectan al C~lI llpO 

na~a l pueden esta r ca u ~lIdo~ por un :l11eur is ma gigante en o 
cerea de l origen de la :lrteria oftálmica, Raramente un aneu­
risma gigante puede comprimir la p..1rte late.ml del qu i a~ma y 
causar un defccto de campo nasll l (Iue inici almente es uni late­
mi pero puede ~Isar a ser bilatcml s i e l quiasmll es empujado 
contmla m1eria ca rótida opue~ta. Los defectos homónimos y 
la eeguem cort ical pueden eSlar causados por iSC:lucmia Imns i· 
toria o permanente de las vías visuales rc troquiasmMic:ls. 

NB: Los aneurismas de la carótida pueden invadir tam­
bién la silla tu rca y simular adeno mas hipofisa rios. 

Síndrome de Terson 

El síndrome de Tersan se refiere a 1:1 combinación de hemorra· 
g ia illlraocula r y hemorragia subaracnoidea debido a rotur" de 
un aneurisma. que habi tualmente se orig ina en la arte ria COI1lU· 

nicante ante rior. Sin embargo, la hemorragia intraocular tam­
bién puede producirse con un hematoma subdural y elevación 
aguda de la presión intrac ranea l po r otras causas. La hemorragia 
sue le ser bi lateral y típicamente es intraITet iniana o prerretinia­
na (subhialoidea) (Fi g. 18. I I 1). aunque en ocas iones la sa ngre 
subhialoidea puede entrar en e l velreo. Es probable que el san­
gmdo imraocular se deba a eSlas is venosa retinüma secundaria a 
au me nlo de la pres ión en e l ~eno cavernoso. L..a hemorragia 
vít rea suele resolverse espontáneamente en a lgunos meses, y e l 
pronóst ico visua l a la rgo plazo es bueno en 1:1 mayoría de los 

ca~~. La vitrectomfa precoz M; puede plantear en la afectllción 
vit rea bilateral densa. 

NB: El papiledema puede ser un signo de hemorragia 
subaracnoidea. La e levación de la presión intracraneal puede 
estar causada po r bloqueo del fluj o de LCR a través del sis­
tema ventricular (hidrocefalia obstructiva) o por un defecto 
en la absorción de LC R por las vellosidades aracnoideas. 

• Miastenia gravis 

LI m¡a~tenia grav is es untm~ torno aulOin/llune infrecuente, carac· 
terizado por debilidad y fmigabi lidad de la musculatura volu ntario!' 
Eltr.l.stomo afecta a I a.~ mujeres con una frecuencia doble frent e II 
los hombres. Las pruebas d iagnóslicas incluyen la prueba con 
ed rofonio. las cifras <;éricas de anticuerpos frente al rcceplor de la 
acet llcolina y la clcctromiogmfía. La miastenia g ravis puede ser 
(a) ocular. (b) bu/boro (e) 8t'lIel1lli:J/llll ( I·t'r Capítulo 20). 

Signos oculares 

La afectación ocular se dn en e l 90% de los casos y e~ el ~igno 
de presentnción en e l 60%. Se caracteriza por lo s iguiente: 

l. La ptosis es in sidio~a . bilateral y frecuenteme nte asimétric:l. 
• Es peor a l fi nal del día y menor al levantarse. 
• Es peor con la fat igll y la mimda hac ia arrib.a. 
• Si se e leva un párpado manualmente cuando e l pacienlc 

mini h,le ill a rriba, el o tro pá rpado most rará linos movi­
mientos oscila torios. 

• El signo de la sacudida de Cogan es una breve subida de l 
párpado a medida que los ojos son lIev:ldo~ de~de abajo a 
la posición pri nw riu. 

• Prueba del hie lo POS il ivu: e l graJo de ptosis rnej om de~ ­

pués de colocar una bolsa de hielo en el párpado durante 
2 minutos. La pmcb:t es Ill'gativa en la ptosis no miasléniea. 

2. La diplopia suele ser vertical. aunque todos o a lguno de los 
músculos extrJ.<x·ularcs pueden estar afectados. En algunos 
casos se observa una oftal moplej ía seudointe rnudear. Los 
pacientes COIl desviac iones eSlables pueden bcne lie iarsc dc 

fig. 18.111 
Srndrome de Terson. (a) Hemorragias 
Intrar ret ln ianas y una gran 
hemorragia subhialo idea; (b) papila 
óptica edematosa rodeada de 
hemorragiu subhialoideas. 
(Cortes"- del W ilrner Ere InstltuU!.) 



la cirug ía lIluscular. la inyección de tox in<l botu línica o una 
combinación de ambas. 

3. Los movim ientos nistagmoides pueden producirse en los 
extremos de la mirada. 

Pruebo con edrofonio 

El edrofonio es un <l antieolinesterasa de acción corta que incre­
menta la cantidad de aceti1col in a disponible en la un ión neuro­
muscu lar. En la miastenia esto da lugar a una mejoría transitoria 
de los sínwmas y signos corno debil idad. ptosis y d iplopía. La 
sensibilidad est imada es del 85% en la miaSlenia ocular y del 95% 
en la sistémica. Las posibles aunque infrecuentes complicaciones 
son bradicardia. pérdida de conciencia e incluso muerte. La prue­
ba con edrofonio nunca debe realizarse sin un ayudante y un carro 
de resucitación a mano en caso de paro cardiorrespirawrio repen­
tino. La pnleba se real iza de la fomJa siguiente: 

! . Obtener una determinación basal objetiva de la pwsis o una 
prueba de Hess en los pacientes con diplopía (verCapflulo 16). 

2. Inyectar at ropin a endovenosa 0. 3 mg para minimizar los 
efectos muscarínicos. 

Fig. 18.11l 
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3. Inyectar por vía endovcllosa una dosis de prueba de 0.2 m[ 
(2 mg) de hidroclol1.l ro de edrofonio. Si se observa \lna mejo­
ría sintomática clara se completa la prueba. 

4. Inyectar los 0.8 mI (8 mg) res tames después de 60 segundos. 
siempre que no exista hipersensibi [idad. 

5. Obtener determinaciones fin ales o repetir [a prueba de Hess 
y comparar los resultados. recordando que e[ efecto dura sólo 
5 minu tos (Fig. [8. 112). 

.Oftalm,?plejí~ e~terna 
progresiva cromca 

La oftal mop lejía externa progresiva crónica (OEPC) se relierc a 
un grupo de tras tornos caracterizados por la tríada de ptosis. 
inmov il idad ol:ular bilateral lentamente prog resiva y miopatía 
de fi bras rojas ro tas (Fig. [8. [ [3d). 

Clasificación 

1. Aisla da. que se presema en la vida adulta y es la mÍls leve. 

Prueba de edrofonio po si tiva en una pmsis por miastenia. (a) Antes de [a inyección; (b) 2 minutos después de [a inyección. 

• • 

• 

Fig.18.113 
Síndrome de Kearns-Sayre . (a) Pmsis simétrica; 
(b) ofta lmop[ejia; (e) retinopatia pigmentaria; 
(d) hism logia que muestra una fibra muscular 
rota (flecha). (Cortesía del Wilmer Eye tnstitute.) 
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2. Distrofia oculofaringea, que es de gravedad intermedi a y 
se presenta en la adolescencia o la primera infam.:ia. Se carac­
teriza por debilidad de los mús¡;u los faríngeos y agotamiento 
de los temporales. 

3. Síndrome de Kea rns-Sayre. e l más grnve. que se presenta 
en la infancia y se asoc ia con re tinopnlía pigmentari a y blo­
queo cardíaco (Fig. 18.113c) (ver Capítu lo 20). 

Signos clínicos 

l. Ptosis. general mente el pri mer signo. que es hilateral yas i­
métri¡;a (Fig. 18 .1 [3a). La corrección qui rúrgica puede mcjo­
rar la postura compensadora de la cabeza. pero no restaura 
los movimientos normales y se asocia con riesgo de exposi­
¡; ión ¡;orneal. 

2. La oftalmoplejía externa empieza cn la juventud y es típi ­
camente simétrica. Se caracteriza po r una cvoluci6n progre­
siva si n remisión o exacerbaci6n . Inicia[mcnte está afectada 
la mirada hacia arriba (Fig. 18. 11 3b): postcrionTIente se afec­
ta la mi rada lateral. de forma que los ojos pueden estar vir­
tualmente lijos. Una minoría de pacientes con diplopía pue­
den beneliciarse de la cirugía . 

• Blefaroespasmo 
esencial 

Signos clínicos 

E[ blcfaroespasrno esencial es un trastorno poco frecuente pero 
molesto. idiopático y que se presenta cn la sexta dé¡;ada de la vida. 
afectando con mayor frec ucncia a las mujeres que a los hombres. 
con una rel ación 3: l . Se caracteriza por espasmos involuntarios 
progresivos del músculo orbieular de los ojos y los músculos facia­
les superiores. En [os casos graves el blefaroespasmo es muy inca­
pacitante porque pucde haccr que el paciente esté por un tiempo 
ciego funcionalmente (Fig. 18.1 14a). Los espasmos pueden ser 
precipi tados por algunos fac tores corno leer, conducir. estrés o luz 
brillante. y aliviados por otros como hablar, andar y relajarNe. 

1, El síndrome de Meige es una combi nac ión de b1efaroes­
pasmo y afecta¡;i6n de los múscu los facia les inferiores y del 
cuel lo. 

2, E[ síndrome de Breughel se asoc ia con afcetaci6n muscu· 
lar mandibul ar y cervical grave. 

Fig. 18.114 
Blefaroespasmo esencial. (a) Durante un ataque; (b) después 
del ataque. 

Tratamiento 

Antes de iniciar el tratamiento es impOltante excl uir el b[efaro­
espasmo re fl ejo. habi tualmente debido a e nfermedad de la 
superticie ocu lar corno querati ti s lilamentosa. 

1. Se ha informado de que el tra tam ie nto médico con una 
amplia variedad de fármacos puede mejorar tipos específicos 
de blefarocspasmo. pero su efi cacia es decepcionante. 

2, La toxína botulil;Jíca inyectada a [o [argo del párpado supe­
rior e inferi or y ,la ceja proporciona un alivio temporal en la 
mayoría de los pac ientes (Fig. 18. 115). A[ interferir con la 
liberación de aceti lcolina de los nervios terminales da lugar a 
parálisis temporal de los músculos inyectados. La mayoría de 
los pacientes precisa una nueva inyección cada 3-4 meses: 
después pueden ser necesarias inyecciones repetidas de dusis 
superiores. Los efectos secundari os son lagoftalmos y ectro­
pión o entropión, dcpcndicndo del tono de [os párpados anles 
de [a inyección . La migración accidental de la toxi na al inte­
rior de la órbita puede dar lugar a ptosis y di plopía debido a 
parál isis de los músculos elevadores o extraoculares. 

Fig.18.115 
Inyección de toxina botulínica para el blefaroespasmo esencial. 

3. El tratamiento quirúrgico implica la exti rpación de todo el 
múseu[o orbicular, supraci liar y piramidal. Esta cirug ía radi­
cal se reserva para los pacientes que no pueden to lerar o no 
responden a las inyecciones de toxina botulín ica. 

Neurofibromatosis 

La ne urofi bromatosis es un tras to rno heredi tario que afecta 
principalmente al crecimiento celul ar de los tej idos neuraJes. La 
herencia es autos6mi ca domi nante con penetranc ia irregular y 
expresividad variable. La tasa de mutación es alta. Los dos ti pos 
principales son: (a)-tipo 1 (NF-l) Y (b) lipo 2 (NF-2) . 

Neurofibromatosis tipo I (NF-I) 

La NF- l es la facorriatosis más frec uente. afectando a I de cada 
4,CXXl personas. y se presenta en la infancia. El gen responsable se 



ha localizado en el cromosoma 17q I l . Los signos sistémicos se 
comentan en el Capítulo 20. Los signos oculares son los siguientes: 

l. La afectacion orbitaria puede estar causada por uno de los 
sigu ieJ1les: 
a. El g/ioma del nervio óptico (Fig. 18. 116b Y e) se produce 

en alrededor de l 15% de los pacientes. Puede ser unilate­
ral () bi lateral. y tiende a extendcrse hacia at rás para afec­
tar al quiasma y al hipotálamo (ver Fig. 17.66). 

b. Otros tumores neurales, corno neuri lernoma, neumfibm­
ma plexiforme y meningioma. 

c. Ellcefalocele esfenoorbitario, que está causado por una 
displasi¡¡ w ngén ita del ala mayor del hueso esfenoi des 
(Fig. 18. 11 7). De forma característica causa una proptosis 
pul sátil , no asociada con soplo o frémito. 

Fig.18.1 t7 
Te t ridimensional que muest ra ausencia del asa mayor del 
esfenoides izquie rda en una neurofibromatosis tipo 1 (NF-1). 
(Cortesla de D.Armstrong.) 

Fig.18.116 

Neurooftalmologia 

2. Los neurofibromas palpebrales. que pueden ser nod ulares 
(Fig. 18. 118) o pkxi fonnes (Fig. 1 R. 11 9), tienden a aparecer 
pronlO en la vida. Cuando afectan al párpado superior suele 
causar una ptosis mecánica. 

Fig. 18.118 
Neurofibroma nodular. 

Fig.18.119 
Neurofibroma plexifo rme. (Cortesla de K. Nischal.) 

3. Lesiones del iris 
a. NóduLos de Lücl! , que aparecen durante la segunda y ter· 

cera décadas de la vida y llegan a ocurri r hasta en et95 % 
de los casos (ver Fi g. I K 11 6a). 

Neurofi bromatosis tipo 1 (NF-1). (a) Nódulos de Usch; (b) edema papilar debido a glioma del nervio óptico: (e) Te que muestra 
glioma del nervio óptico. (Cortesía delWilmer Eye Institute.) 
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b. EClropióll COllgéllito de la lÍl'ea . que es IX'lCO frecuente y 
puede asociaThC con glaucoma (1"(" Fig. 9. I 38). 

c. Los mamelolles son !"aros (l'eT Fig. 4.8 1). 
4. Nervios corneales prominentes. que pueden dnrse en 

al gunos paciente~ (Fig. J 8.120). 

Fig. 18.t20 
Nervios comeales prominentes. 

5. Glaucoma, que es re lati vamente raro y. cuando existe, ~ucle 
scr unilateral y congénito. Aproximadamente cl50% de los 
pacientes con glnucomn presentan neurofibrolll:t ipsil ateral 
del párpado superior y hcmiatrofia facial. Los meca nismos 
responsables del aumento de la presi6n se comentan en el 
C:lpítu lo 9. 

6. Lesiones de l fondo de ojo 
a. Los IIel'lIS coroideos. que pueden ser mu ltifocales y bila­

terales. son frecuentes. Los pacientes con NF- I y nevus 
tie ne n un riesgo aument ado de desarrollo posterior de 
melanOllln coroideo. 

b. Los astrocilt}//I(I~' reti"iallos . que son idént icos u los que 
se encuentrun en la es.clerosis tuberosa, son raros. 

Neurofibromotosis tipo 2 (NF-2) 

La NF-2 es mucho menos frecuente que la NF- I y af(..><: tu a I de 
cada 40.000 personas. El gen responsable e...,tá localiz.ado cn el 
cromosoma 22'1 12. L.'lS principales manifestaciones son neuri­
nomas acúst icos bi l:llernles y OlroS tumores de l $NC (¡'l'I"C .. pí­
tulo 20). L IS siguientes lesiones ocu lares suelen ser los prime­
ros signos de la enfermedad y. por lo tanto. pueden ayudar al 
diagnóstico presi ntomático : 

l. Catarata. que afcct:l a alrededor de dos terceras partes de 
los pacientes. Las opacidades se producen antes de la edad de 
30 años y pueden ser subcapsularcs o capsulares posteriores. 
corticales o mixtas. 

2. Las lesiones de l fo ndo d e ojo. que consisten en hamurto­
mas combinados del epitelio pigmentario re tiniano y lu reti­
na y membra nas epirretinianas pcrifoveales. son re lativa­
mente frecuentes. 

J. Los defectos motores oculares ex ist en en ll Proxi mada­
mente el 10% de los casos. 

4. Los hal lazgos m e nos frecuentes incluyen llleningioma de 
la vnina dd nervio 6ptico. glioma del nervio 6ptico. nódulos 
de Lisch unilatcrnles y cleclrorretinogr::lIna anormal. 
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• Traumatismo del párpado 

Hematoma 

Un hemalOma (ojo morado) es el resultado más frecue nte de una 
les ión pa lpebral o frontal co ntusa y genera lmente carece de 
importancia. Sin embargo. en todos los pac ientes con hcmato~ 
mas palpebrales es muy importante cxduir los siguientes cua­
dros más g raves: 

l. Traumatismo asociado del globo ocular o la órbita. Es 
más fácil explorar la integridad del g lobo ocular antes de que 
los párpados se vuelvan edematosos (Fig. 19.1). 

Fig.19.1 
Hematoma per iocular grave. 

2. Fractura del techo de la órbita, si e l ojo morado se asocia 
con una hemorragia subconj untival si n un límite posterior 
visible (Fig. 19.2). 

Flg.19.1 
Hematoma per iocular y hemorragia subconjuntival. 

J. Fractura de la base del cráneo . que puede dar lugar al 
característico hematoma bi lateral en anteoj os (<<ojos de 
panda») (Fig. 19.3). 

Fig.19.3 
«Ojos de panda». 

Laceración 

La presencia de una laceración palpcbral. por muy insignifican­
te que sea. obliga a una exploración cuidadosa de la herida y del 
globo ocu lar. Cua lquier defecto palpebra l de be repararse 
mediante cierre horizontal directo siempre que sea posi ble, aun­
que quede en tensión, ya que esto pe rmite unos mejores resulta· 
dos fu ncionales y estéti cos (principio de Thaller). 

1. La I¡¡¡;eración superficial para lela al borde palpebral sin 
separación se puede suturar con seda de 6-0. Las suturas se 
retiran al cabo de 5 días. 

2. Lllacerdción del borde palpebral se separa de forma inva­
riable (Fig. 19.4a) y debe ser aproximada cuidadosamente con 
una alineación perfecta para evitar la aparición de muescas. 
a. Valordci6n de la pos ible pérdida de tej ido. 
b. Arreglo conservador de los bordes irregulares o el tejido 

muy contaminado (Fig. 19.4b) . 

Fig. 19.<1 
Técnica de sutura de una laceraci6n palpebral marginal 
(ver t exto). (Corte5fa delWilmer Ere 11l5titu te .) 

c. Realineación inicial del borde palpebral con sutura con 
seda de 6-0 colocada a través de los orificios de las glán­
du las de Meibomio. La punción debe situarse a 2 mm a 
cada lado del borde de 1[\ herida y aproximadamente con 
I mm de profundidad (Fig. 19.5a) . 

d. Se cierra la lámina larsal (Fig. 19.5b) empleando suturas 
absorbibles de acción prolongada de espesor parci al como 
ácido poliglicólico de 6-0. 



e. Se coloca una línea de sutura adiciona l de 6-0 entre las 
pestañas para consegu ir una al ineación precisa del borde 
larsal y las pestañas (Fig. 19.5c). 

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

Flg.19.5 
Técnica de sutura de una laceraci6n palpebrat marginal (ver 
texto). (Corte.la del Witmer Ere tostitute.) 

g. Los puntos cutáneos de sutura se retiran al cabo de 7-1 0 díllS. 
La Figura 19.6 muestra e l aspecto pre y postopcratorio. 

FI,.19.6 
(a) Laceracl6n del párpado inferior; (b) deS'pués de la sutura. 

Traumatismos 

3. La laceración con pérdida de tejido suficie nte para evitar 
e l c ie rre primario s impl e se puede tratar habi tualmente 
mediante la rea lización de una cantó li sis la te ral (Fig. 19.7) 
pa ra aumentar la movilidad lateral del pá rpado. 

Fig.19.7 
Cant6 lisis. (Cortes l~ delWilmer Eye Institute.) 

4. La laceración con pérdida de tejido extensa puede pre­
cisar procedimientos de reconstrucc ión mayor como la que 
se emplea después de la resección palpebral en los tumores 
mal ignos (ver Capítulo 1) . 

S_ Las laceraciones canaliculares (Fig. 19.8) deben repararse 
antes de 24 horas. 

FI,.19.8 
l aceraci6n que afecta al canallculo infe rior. 

a . La laceración se une con una sonda de sil icona que se des­
li za hacia abajo por el sistema lagrimal y se Jiga en la 
nari z (las Figs. 19 .9 a [9.11 ilustran los pri nc ipios de la 
intubación lagri mal). 

b. Se sutura la laceración 
c. La sonda se deja en el lugar durante 3-6 meses. 
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Fig.19.9 
Intubaci6n del sistema lagrimal (ver texto). (Cortesla d~1 Wilmer 
Eyc Institutc.) 

Fig.19.10 
Intubación del sistema lagrimal (ver texto). (COrt~sÍ1. d.,IWilmer 
Eye Institute.) 

Fig.19.11 
Intubación del sistema lagrimal (ver texto). (Cortesía delWilmer 
Ere Institutc.) 

• Fracturas de la órbita 

Fractura por hundimiento 
del suelo de la órbita 

Una fractura por hundimiento «pura» de la órbita no afecta al 
borde orbitario. mientras que una fractura por hundimiento 
«impura» afecta a l borde de la órbita y a los huesos faciales adya­
centes. Una fractura por hundimiento (rotura) del suelo de la órbi­
ta es causada típicamente por un aumento brusco en la presión 
orbitaria por un objeto contundente con un diámetro superior a los 
S cm. como un puño o una pelota de tenis (Fig. 19.12). Debido a 
que los huesos de la pared la teral y el techo suelen ser capaces de 
resisti r este traumatismo, la fractura suele afectar al suelo de la 
ó rbita a lo largo del fino hueso que recubre el canal infrao rbitario. 

Fig.19.1l 
Mecanismo de fractura por hundimiento del suelo de la órbita, 



En ocasiones. la pared orbitari a medial puede estar fracturada 
también, Los signo¡, cl ínicos varian con la gravedad del trauma­
tismo y el intervalo de tiempo entre la lesión y la exploración. 

Signos 

1. Los signos periocular-es son equimosis. edema y en liscma 
subcután.:.'O variables (Fig. 19.13a). 

2. L1 anestesia de l nervio infraorbitario (Iue afecta al pár­
pado infe rior. mejil la. 1:ldo de la nariz. labio superior. dientes 
sUI>eriores Y enef:IS c. .. muy frecuente porque una fractura por 
hundimiento suele afectar :11 elm:11 infmorbitario. 

l. La diplopía puede c~tar c:lusada por uno de los mecanismos 
siguientes: 
• La hemorragia y el edema de 1:1 órbita pueden hacer que los 

septos. que comunican los músculos recto inferior y oblicuo 
inferior con la pcriórbita. se tensen y rest rinjan de esta for ma 
los movimientos del globo ocular. La moti lidad ocular suele 
mejorar cuando se re~ue l ve la hemorragia y el edema . 

• Atrap.mlÍento mecfi nico dent m de la fractura del músculo 
recto inferior u oblicuo inferior. o del tej ido conectivo y la 
grasa adyllcellles. La d iplopía ocurre t ípicamente en la 
mirada hacia alTiba (Fig. 19.13b) Y hacia abajo (diplopía 
doble). En estos casos la prueba de ducción forLada y las 

Fig.19.1J 

Traumatismos 

pnlc~lsdc presión intraoculardi fercncial son positivas. L1 
diplopíll pUL-dc mejorar después. debido principalmeme a 
la mejOl'fa del mrapamiento dcltej ido conectivo y la grasa. 
pero en gcneml pcn.iste si ex iste una afectación iml)(man­
te de l o~ pmpio~ músculos. 

• 1_1 lesión di recta de un músculo extraocular se asocia con 
una pntelxt de ducción forLlld:1 neg¡l tiva. Las libras muscu­
l are~ suelen regenerarse y recupcrm la función normal en 
unos 2 meses. 

4. El e noftalmos (Fig. 19. 13c) puede ex istir s i la fracluracs 
grave, aunque tiende a mani fes tarse después de algunos días. 
cuando ~ resuelve el edema inicial. Si no se realiza una inter· 
vención qu irúrgicll. el enoft .tlmos puede segui r aumentando 
durante aproximadarncrnc unos 6 meses a medida que se dcslI­
rrollan 1:1 degeneración y la librosis orbitaria rostraumáti ca~ . 

5. LOI lesión Intraocular (p. ej .. hipcma. recesión del ángul o. 
diálisis TC ti niana). aunque es poco frec uente. debe exclu irse 
medi ante una ex ploración detenida con lámpara de hendidu­
ra y del fo ndo de ojo. 

Exploraciones 

l. L1 Te con seccione.'> comnalc.s (Fig. 19.14) es especialmen­
te lí ti l para evaluar la extensión de la fractura. así como para 

Fractura por hundimiento del suelo de la órbita derecha. (a) Hematoma leve. laceración superficial y pupila dilatada después 
del examen del fondo de ojo: (b) restricción de la elevación: (e) enoftalmos leve. 
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fi g. 19.t4 
Te coronal de una fractura por hundimiento del suelo 
de la órbita derecha que muestra el signo «de la lágrima», 

determ in ar la naturaleza de las densid ades de los tej idos 
blandos antrales maxi lares que pueden corresponder a grasa 
orbitaria prolapsada. músculos exlraocu larcs. hematoma o 
pól ipos antrales sin re lación. 

2. La prue ba de Hess (Fig. 19.15) es útil para valorar y seguir 
la progresión de la di plopía. 

GRÁFICA DE HESS 
CAMP O DEL OJ O IZQUIERDO (fijando con el ojo derecho) 

, , 

l. Se puede va]orarcJ campo de visión binocula r con el perí. 
metro de Listcr o Goldmann. 

Tratamiento 

l . El tratamiento inicia l es conservador con antibióticos sis­
témicos si la fractu ra afecta al seno maxilar. Se debe rc(;O­
mendar al paciente que no se suene la nari z. 

2. El tratamiento posterior se dirige 11 la prevenei6n de la 
diplopía verti cal permanente y/o un enoft almos cosmética­
mente inaceptahle. Los tres factores que determinan el riesgo 
de estas compl icaciones tardías son: tamaño de la fract ura. 
herniaci6n del contenido orhitario en el seno maxilar y atra­
pam iento muscular. Aunque puede haber alguna superposi ­
ci6n. la mayoría de las fractu ras caen dentro de una de las 
siguientes categorías: 
• Pequeñas rotu ras no asociadas con herniaci6n no precisan 

tratamiento ya que el riesgo de compl icaciones permanen­
tes es bajo. 

• Fracturas que afectan a menos de la mitad del suelo orbita­
rio. con una herniaci6n pequeña o inexistente. y con diplo­
pía que mejora rápidamente tampoco precisan tratamientu 
a menos que se produzca un enof"talmos superior a 2 mm. 

• Frm;tums que afectan a la mitad o más del suelo de la 6rbi­
ta con atrapamiento del contenido orbitario y di plopía per­
sistente y significati va en la posici6n pri maria. deben repa­
rarse en 2 semanas . Si la cirugía se retrasa los resultados 
so n me nos satisfactorios porque se prod ucen cambios 
fibr6ticos secundarios en la órbita. 

Nombre N' 
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Gráfica de Hess de una fractura por hundimiento del suelo de la órbita izquierda que muestra restricción de la mirada hacia ar riba 
izquierda (recto super ior y oblicuo Inferior) y restricción de la mirada hacia abajo (recto Inferior). También hay un exceso de acción 
considerable secundario del ojo derecho. 



J. Técnica de reparación quirürgica 
a. Se hace una inc isión transconjuntillal o subc iJi ar (Fig . 

19.16a) . 
b. El periostio se Ic,-,mta desde el .suelo de la órbita y todo el 

conten ido orbi tar io a!rapado se retira del antro (Fig. 
19. 16b). 

c . Se repar .. el dcfecto en el suelo mediante material sintéti ­
co como Supramid. silicona o tenón (Fig. 19.16c). 

d. Se sutura el pcriostio (Fig . 19. 16<1). 
La Figura 19. 17 es una Te coronal que muestra el aspec­
to postoperatorio después de la reparación de una fractura 
por hundimiento derecha con un implante plástico. 

Fractura por hundimiento 
de la pared medial 

La mayoría de las fracturas de la pared orbi tarill se asocian con 
fractu ras de l sue lo (Fig. 19 . 18). Las fracturas lIisladas de la 
pared medial son menos frecuentes. 

l. Signos 

• 

• Enfi sema su bcutáneo periorbitario (Fig. 19. 19). que se 
produce típicamen te cuando el paciente se suena [¡l nuriz. 
Debe desaconsejarse que el paciente se suene la nariz pma 
cllilar la posibi lidad de forzar la en trada del conten ido 
sinus,.l infcct:.do en la órbi ta. 

b 

, 

Traumatismos 

FiJ.19.17 
Te coronal que muestra la reparación de una fractura poc 
hundimiento del suelo de la órbita derecm con material sintético. 

Fig.19.16 
T étnica de reparac.ión de una 
fractura por hundimiento del suelo 
de la óroita (ver texto). 
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Fig.19.18 
Te coronal que muestra fracturas por hundimiento de la pared 
medial de la ó rbita y el suelo. 

Fil' 19.19 
Enfisema subcucineo en un paciente con una fractura por 
hundimiento de la pared medial de la órbita . 

• Mo¡il idad defectuosu que afecta a la aducción y la abduc­
ción (Fig. 19.20), si el músculo recto medial está atrapacto 
cilla fractura. 

2. El tratamiento implica [u liberación del tejido atrapado y la 
reparación del defecto óseo. 

Fractura del techo 

Las fracturas del techo son encontradas muy raramente por los 
oftalmólogos. Las fracturas aisladas. causadas por traumatismos 
menores como la caída sobre un objeto afilado o un golpe en la 

Fig. 19.20 
limitación de la abducción izquierda debida a atrapamiento 
del músculo recto medial izquierdo en una fractura por 
hundimientO de la pared medial de la órbita. 

frente. son más frecuentes en los niños pequeños. Las fracturas 
compl icadas. c~lll sadas por traumatismos importantes con despla­
;wmiento asociado del boro.: orbi tario o una altemción significa­
tiva de los huesoscmneofaciales. afectan sobre ¡OOO a los adultos. 

l . La presentación es oon un hematoma del párpado superior y 
equimosis pcriocul:l r que se produce después de algunas hom~ 

y puede extenderse m:'b t:.rde al iado opuesto (I'er "'lg. 19.3). 
2. Signos 

• Desplazamiento in ferior () ax ial del globo ocu lar. 
• Las fractu ras grandes pueden acompaiíarsc de pulsación 

del globo que no se 1150cia COll tln soplo. debido a la truns· 
mi sión de la puhaei ón del LCR. que se detecta mejor con 
la lonomelría por aplanamiento. si es posible. 

l . Tratamie nto 
• Las fracturas pequeñas pueden no precisar tra tam iento. 

pero es importante observar al paciente por la posibi lidad 
de pérdida de Le R que puede dar lugar a meningit is. 

• Los defectos óseos b¡¡s t:mte grandes con despl¡¡zamicnlo 
hac ia abajo de los frag mentos suelen neces itar ci rugfa 
reconstructiva. 

Fractura de la pared lateral 

Las fracturas agudas de la pared lateral (Fig. 19.21 ) son encon­
trada.., muy mrdmente por los ofta lmólogos. La pared lateral de 

Fis·19.11 
Te axial que muestra una fractur. de la pared Iater.1 derecha 
con fngmentos óseos que afectan al nervio óptico. 



la órbilll está formada por huc<;o más sólido que las otms pa~­

des. de fo rma que una fractu r:l suele asociarse con lesiones 
faci ales extensas. 

• Traumatismo 
del globo ocular 

Introducción 

Definiciones 

1. Una lesion cerrada suele debcn.c a un traumatismo contu­
so. La pared formada por la córnea y la e~lcr6tiea cstá imac­
tao pero puedc haber les ión intr:lOc ular. 

2. Una lesión abierta ~c a ~ocia con una herida de cs pe~or 

completo de la pared forrnuda por la córnea y la e~clcróti ca. 

l . Una co ntusión es una lesión cerrada (Iue deriva de un trau­
m:llismo contuso. La lesión puede produc i~e en cl lugar del 
impacto o en un lugar distante. 

4. Una rotura es una herida de espe<;Qr completo ca" Si.da por 
un traumatismo contuso . El globo se abre en su punto más 
débil. que puede no corresponder al lugar del imp:.cto. 

5. Una laceración es una heri da de espesor comp leto causada 
por un objeto afilado en el lugar del impacto. 

6. Una laceración laminar es una herida de espesor pa rci<d 
causnda por un objeto agudo. 

7. Una penetración es una herida (mica de espesor completo. 
gcne~llmente cuusada por un objeto afi lado. sin un punto de 
salida. Esta herida puede ;¡sociarse con la re tención intraocu· 
lar de un cuerpo e:lltraiio. 

8. Una pe rforación consis te en dos heridas de espesor com­
pleto. una de entrada y otra de salida. generahncnte causad:l 
por un proyecti l. 

Principios generales del tratamiento 

l. La valoración inicia l debe rc¡¡l i zar~e en el siguiente orden : 
• Determinación de la naturaleza y la extensión de cualquier 

problema que compromete la vida. 
• Historia de la lesión. incl uyendo las ci rcunstancias, e l 

momento y el objeto probable. 
• Exploración completa de ambos ojos y órbitas. 

2. Exploraciones especiales 
a. Pueden realizarse radiogra/fas simples cuando se sospe­

cha un cuerpo extraño (Fig. 19.22). 
b. La Te es superior a la radiologfa si mple en la detección y 

la localización de cuerpos extf:l nos intraoc ulares (Fig. 
19.23). También tiene valor para determ inar la integridad 
de las estructuras int racrancales. faciales e intraoculares. 

c. La ecografía puede ser út il para la detección de cuerpos 
extraños int raoculares (Ag. 19.24). rotura del globo ocu-

N B: la RN M nunca debe realizarse si se sospecha un 
cuerpo extraño metálico. 

Traumatismos 
• 

lar. hemorragia supracoroidc:t y desprendimiento de reti · 
na. También cs útil p:tnt pJ:lI1ific:.r la reparación (Iuirúrgi· 
ca. por ejemplo respecto a la eoloe:lción de puenos de 

Flg. 19.12 
Radiografia simple que muestra un perdigón de un arma de aire 
comprimido izquierdo. 

Flg.19.2] 
Te axial que muestra un cuerpo extraño intraocular izquierdo. 
(Cortes¡~ delWilmer Eye Instlwtl .) 

Flg.19.24 
Ecografia en modo B que muestra un cuerpo extraño intraocular. 
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infusión durante la vi trectomía y si se precisa drenaje de 
una hemorragia supracoroidea. 

d. Las prllebas electrofisjológicali pueden ser útiles pura 
valorar la integridad del nervio óptico y la retina. espe­
cialmente s i ha pasado algún tiempo desde la lesión inicial 
y se sospecha un cuerpo extraño in traocular reteni do. 

Traumatismo contuso 

Las causas más frct: ucntcs de tnmmatismo contuso son las pelotas 
de squash. las bllildas dústicllS de los equipajes y los tapones de las 
botellas de cava. El traumatismo contuso grave sobre el globo ocu­
lar da lugar a una compresión an leroposlerior y una expansión 
simultánea en el plano t.:cuatoriaJ (Fig. [925). que se asocia con un 
incremento de breve dumción pero grave de la presión intraocular. 
Aunque el impacto es absorbido principalmente por el diafragma 
cristalino-iris y la base vítrea. la lesión se puede producir además 
en un lugar a distancia corno el polo poste rior. La extensión de la 
lesión del globo ocular depende de la gravedad del traumatismo y. 
por moti vos desconocidos, está mayormente concen trada en el 
segmento anterior o posterior. Además de la lesión ocular eviden­
te, el traumatismo contuso suele dar lugar a efectos a largo plazo: 
IXlr 10 tanto. el pronóstico es necesariamente reservado. 

Flg.19.25 
Mecanismo de lesión ocular por traumatismo cerrado. (Corte$ía 
delWilmer Eye Institute.) 

Complicaciones del segmento anterior 

l . Una abrasión corneal supone la existencia de una brecha en 
el epitel io. que se tiñe con fluoresceína. Si se produce sobre 
el área pupilar, la visión puede resultar gravemente afectada. 
Este cuadro profundamente doloroso suele tratarse con ciclo­
plejfa tópica para favorecer el bienestar y ungüento ant ibióti­
co. Aunque la oclusión ha sido el tratamiento estándar en el 
pasado, se ha hecho evidente que la córnea se cura más rápi­
damente con menos dolor cuando no se realiza oclusión. 

2. Puede producirse edema corneal agudo, secundario a dis­
función local o difu sa del endotelio cornea!' Suele asociarse 

. 

con pliegues en la membrana de Descemet y engrosamiento 
de la estroma. que se resuelven espontáneamente. 

3. El hipema (hemorragia en la cámara anterior) es una com­
plicac ión frecuente del traumati smo contuso. La fuente de la 
hemorragia está en el iris o e l cuerpo ciliar. De forma carac­
terística. los g lóbulos rojos sedimentan en la parte inferio r 
con el resul tado de un nive l «líqu ido». CUyll lllt ura debe 
medirse y documentarse (Fi g. 19.26). Lll mayoríll de los 
hipemas traumáticos son inocuos y mlnsitorios y requieren 
si mplemente observación d iarill hllst ll que se resue llle n 
espontáncamente. El riesgo inmedillto es d de una hemorra­
gia secundaria. a menudo mayor que el hipema original. que 
puede producirse cn cualq uier momento hasta 1 semana des­
pués de la primera lesión (hab itual mente dentro de las pri­
meras 24 horas). Por lo tanto. el principal objetivo del trata­
miento es la prevención de la hemorragia secundaria. el 
¡;ontrol de III el evación de la presión intraocular y e l trata­
miento de las complicaciones asociadas. El ácido tranexámi­
(;Q 25 mg/kg cada 8 horas por vía oral, un agente antitibrino­
lít ico. es út il para la primera. Hay diversas opi niones, pero 
parece razonable inmovili zar la pupila en estado de dilata­
ción. con atropina, para evitar nuevas hemorragias. Puede ser 
recomendable e l ingreso hospitalario durante algunos días 
para poder monitori zar la presión intraocular y. s i está eleva­
da. tratarla adecuadamente para evi tar la impregnaci ón 
secundaria con sangre de la córnea (ver Capítulo 9) . La uve­
ítis traumática se trata con corticoides tópicos y midriáticos. 

Flg.19.26 
Hipema traumático. 

4. La úvea anterior puede manifestar la presencia de una 
lesión estructural y/o funcional. 
a. Pupila . La contusión grave suele acompañarse de miosis 

transitoria, que se pone en evidencia por el patrón de 
impronta del pigmento en la cápsula anterior del cristali­
no (anillo de Vossius). que se corresponde con el tamano 
de la pupila miótica (ver Fig . 8.19). De forma alternativa, 
la lesión del esfínter del iris puede causar midriasis trau­
mática, que suele ser pennanente: la pupila reacciona len­
tamente o no rellcciona en absoluto a la luz y a la acomo­
dación. Son frecuentes los desgarros radiales en el borde 
pupilar (Fig. 19.27). 



Fig. '9.27 
Rotura del esfínter del iris. 

b. La iridodiálisis es una dehiscencia del iris del cuerpo ciliar 
en su raíz. La pupila tiene típicamente una fonna en «D" y 
la diál isis se ve como una zona biconvexa oscura cerca del 
limbo (Fig. 19.28). Una iridodiálisis puede ser asintomáti­
ca si está cubierta por el párpado superior: si está expuc~t a 

en la abert ura palpebral. puede producirse diplopía un io­
cu lar y destellos. que a veces necesitan reparaci6n quirúr­
gica de la dehi scencia. Raramente puede haber anir idi a 
traumática (iridodiálisis de 36Cf') (Fig. 19.29). 

Flg. t9.28 
Iridodiálisis inferior. 

c. El cuerpo ciliar puede reaccionar a un traumati smo con­
tuso grave con un cese temporal de la secreción de humor 
acuoso (choque ciliar), lo que da lugar a hipotonía ocular. 
Los desgarros que se extienden en la cara del cuerpo ciliar 
(recesión del ángulo) (Fig. 19.30) se asocian con riesgo de 
glaucoma tardío (ver Capítulo 9). 

5. Cristalino 
a. La formación de una catarata es una secuela frec uente del 

traumatismo contuso. Los mecani smos que se han postula­
do son la lesión traumática de las propias fibras del cristali ­
no y roturas mínimas de la cápsula del cristal ino con entrada 

Traumatismos 

Fig. t9.29 
Aniridia traumática. (Cort~sl~ del Wilmer Ere Institute.) 

de humor acuoso. hidratación de las tibras del cristalino y la 
opacificaci6n consiguiente. Bajo el anillo de Vossius puede 
haber una opacidad subeapsular anterior débil en fonna de 
anillo. Habitualmente la opacificaci6n se produce en la cor­
teza subcapsular posterior a lo largo de las suturas posterio­
res (catarata (,en fonna de roseta~,) (ver Fig. 8.20). que pos­
terionncnte puede desaparecer. permanecer estacionaria o 
progre&ar hasta la madurez. Puede ser nt:cesruia la cirugía de 
la catarata para las opacidades visualmente imponantes. 

b. Puede producirse una subluxaúóll del cristalillo , secun­
dari a al desgarro del ligamento suspensori o. Un cristalino 
subluxado tiende a desviarse hacia el meridiano de la 
z6nula intacta; la cámara anterior puede hacerse más pro­
funda sobre la zona de dehiscencia zonular, si el cristalino 
rota posteriormente. El borde de un cristalino subluxado 
puede ser visible bajo la midriasis y el iris puede temblar 
con el movimiento ocular (i ridodonesis). Una subluxa­
ción de la suticiente magnitud para hacer que la pupil a sea 
parcialmente afáquica puede dar lugar a diplopía uniocu­
lar: puede producirse astig matismo lenticular adicional 
debido a inclinaci6n del cristalino. 
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c. La 11lxacióIl debida a rolUI1I de 3& de la zónula es 111m y 
puede ser en el interior del vítr(,'O o. menos frecuentemen­
te. en la cámara ame rior (Fig. 19.31). 

Fig. I9.JI 
Luxación de! cristalino en la cámara anterior. 

6. La rotura del globo ocular puede denvar de un tmull'Iatismo 
contuso muy grave. La mlun! sude ser anterior. cerca del canal 
de Schlemm. con prolapso de c~trul· turas intrnoculares como el 
cristal ino. iris. cuerpo cil iur y vítreo (Fig. 19.32). A veces la 
rotura es IXlsterior (oculta) con una lesión poco visible del seg­
mento anterior. Clínicamente. la rotura oculta debe sospccharsc 
si existe asimetría de la profundidad de la cámara anterior y la 
presión intraocular en el ojo afectado es baja. Los principios de 
reparación de las rotums csclcralcs se describen más adelante. 

FI, .19.J2 
Rotura del globo ocular. ICort!sla del Wilmcr E~ Instltute,) 

Complicaciones del segmento posterior 

l . Se puede obselVar desprendimie nto del vitreo posterior. 
que puede asociarse con hemorragia vftrea. Se pueden ver 
células pigmentarias similares ti ceniza de tabaco notando en 
el vítreo anterior. 

2. La conm oció n retiniana indica una concusión de la re tina 
sensorial que da lugar a una tu mefacción turbia que d:1 a la 
zona afectada un llSpecto gris. Ul conmoc ión ret inianll suele 
afectar al fondo de ojo temporal (Fig. 19.33) Y ocusion:tl · 
mente a la mácula. pudiéndose ver una «mancha rojo ccrez:t» 
en la fóvea (Fig. 19.34) . El pronóstico en los casos leves es 
bueno. con resolución espont(¡nca sin secuelas en 6 semunus. 
La afectación grave de la m(¡cu]u puede asociarse con hemo­
rragia intf'"J.rrctiniana. Los consiguientes cambios maculare!> 
postraumáticos incluyen degeneración pigmentaria progresi­
va y formación de un agujero macular. 

Fig.19.31 
Conmoción retiniana periférica. 

Fig.19.34 
Conmoción retiniana que afecta a la mácula. 

3. La rotur a coroide a afecta a la coroides. membrana de 
Bruch y RPE: puede ser directa o indirecta. Las roturas direc· 
tas están localizadas anteriormente al lugar del impacto y dis­
curren paralelas con la ora serrala. Las roturas indirectas ocu-



• 
rre n en e l lado opuesto al lugar de l impacto. Una rot ura 
reciente puede estar oscurecida parcia lmente por una hemo­
rragia subrc¡i niana (Fig. 19.35), que puede atrave~a r la mem­
brana li mi tanlC interna con el resu ltado de una hemorragia 
subhia loidea o vítrea. Semanas o meses después. al absor­
berse la sangre. se hace visible una línea blanca vert ical en 
forma de medi a lunn de la esclerÓl ica subyacente ex puesta. 
que sude afectar a la mácul a y concéntrica con la papila ópti ­
ca (Fig. 19.36). El pronóstico visual es majo si la f6vc a está 
afectada. Una complicación ta rd ía no habitual es la neovas­
culari zación coroidea secundari a. que puede prooucir hemo­
rragia. cicat ri zación y posteriormente deterioro visual . 

Fig.19.]5 
Rotura coroidea aguda con he morragia subreciniana. 

Fig.19.]6 
Rotura coroidea antigua. 

4. Las roturas retinianas. que pueden dar lugar a desprendi ­
miento de retina. son de tres tipos principales: 
a. Las diálisis re/il/iallas (Fi g. 19 .37) están ca usadas por 

tmcción del re lativamente inelástico gel vítreo a lo largo 
de la cam posterior de la base del vítreo. En algunos casos 

Traumatismos 

la base del vít reo queda avul~ ionada. originando un aspec­
to «en asa de cubo» que comprende una banda de epite lio 
ciliar, la ora serrata y la reli na postoral inmt:dia la en la que 
e l gel vílreo basal sigue insertado (Fig. 19.38). Las d iál i­
sis lJ"aumáticas puede n ocu rrir en cua lq uier cuadrante, 
pero son más freeuenlcs cn el nasal superior. debido quizá 
a que e l t raumati smo suele tener una di rección inferotem­
pora!. Aunque se produce en el momento de la lesión. e l 
desprendimi enlo de ret in a posterior no sue le apareeer 
hasta varios meses después . La evol ución es lenta. debido 
probablemente a que el gel vít reo está sano. 

Fig.19.]7 
Diálisis retiniana traumática. (Cortesla delWilmer Eye Imtitute.) 

Fig.19.]8 
Avulsión de la base de l vítreo. 

!J. Los de.warro.~ ecuatoriales son menos frecuentes y están 
causados por disrupeión re tiniana directa en el punlO de 
impacto esclera!. Ocasiona lmente pueden eXlenderse a 
más de un cuadrante (desgarros gigames). 

c. Los agujeros mtlculares pueden oculTir en el momento de 
la lesión o más ta rde después de la resolución de la con­
moción retiniana. 

5. Nervio optico 
a. La lIeuropalÍtl óPlica es una causa poco frec uente pero a 

menudo devastadora de pérdida visual permanente después 

681 



682 
Oftalmología Clínica 

de lesiones contu~ de [a cabcZóI. especialmente fronta lc. ... 
Se cree que el ¡mp.lcto transmi te una onda de choque al 
canal óptico qu e daña el nervio 6pt ico. T ípicamente . 1,1 
cabeza del nervio óptico y el fondo de ojo son normales ini· 
cia lmente, y e l (m ico da to objclÍvo que!".C encuentra es un 
defecto pupilar aferenle rdat ivo. Ni los cort icoidcs s i ~lé llli · 

cos ni la dcscomprc~ión quirúrgica del canal óptico evitan 
la aparición de at rofia óptica en 3-4 semanas. 

h. La avulsión de/ll ervio óptico es mrJ. y se produce típica­
mente cuando un objeto se introduce entre el g lobo ocular 
y la pared orbitaria . desplazando el ojo. Los mecanismos 
propuestos ron la rol' lción c)(trcma brusca o el de5pl:I/ ... a­
miento anterior del globo ocu lar. Ul ltvu ls i6 n puede ser 
ais lllda o produc irse en a~QC iución cun utras l esione~ del 

glubo ucu lll r u In ó rbita. La exploración del fondo de ojo 
muest rn la ex istenc iu de una cavidad im¡xJrlante dondc lu 
cabeza de l nervio óptico se ha re trafdo de su cubierta de lu 
duramadre (Pig. 19.39). No huy tr.Hamiento; el pronóstico 
visua l depende de si la uvulsión es parcial o completa. 

Fil. '9,]9 
Avulsión del nervio óptico. (Cortm de e.M_b.gIlng, M.J. Roper-Hall , 
ey., Injo;ries. Buttel'WQrtt,l. 1986.) 

Lesión no accidental 

La les ión no accidenta l (~ índrome del niño malt ratado) indica 
a buso fís ico en ni ños que gene ralmente tienen mcnos de 2 años 
de t.-"<iad . y debe sospccharsc s icmprc que se cneucnt ren los dutos 
oftalmológicos caracte ríst icos cn ausencia de una explicación 
a lte rnativa convincentc. I-Iay que tenc r en euent" el d iagnóMico 
con la ayuda de un pcdi"tnl espt.'Ci:llista: 1" mayoña de los hos­
pitales que atienden a n iños tienen un equipo de atención a l mal­
tra to infant il. La lesión puede estar causada po r un zarandeo 
vio lento so lo. Sin cmbllrgo. una ex plorac ión cuidadosa man i­
fiesta gene ra lmente la existenc iu de s ignos de les iones de 
impacto. Se cree que la lesión cerebral Se debe a la h ipoxia y la 

isque mia derivadas de la upneu. más que al cizallamiento o a l 
impuclo. 

l. La presentación es frecuentemente con irri tabi lidad. letar­
g ia y v6mito~. que inicia lmente pueden di agnosticllrsc equi­
vocadamcnte como gastroenteriti s u o tra infec ción porque la 
h istori a de la agresión no se declara. 

2. Los signos sistémicos incluyen hematoma s ubdura l y lesio­
nes de impacto en la cabeza. desde frac tunls de cráneo a 
hcmatoma:> en pm1es blandas . Muchos s upe rvivientes pre­

sentan aherac iones neurológicas importantes permanente". 
3. Los signos oculares ~on múltiples y variados. Los má .. 

importa ntes son los siguientes: 
• Las hemorragias reti nian:ls. uni la terales o bila terales, son 

el signo más frecuente. Lus hemorragias a fectan típic:l­
mente a vari as capa~ de la reti na y son más ev identes cn el 
polo posterior (Fig. 19.40). aunque a menudo se exticnden 
a la peri feri a. 

Fig. ".40 
Hemorragias en una lesl6n no accidental. 

• Hematoma periocu lar y hemorragias subconjuntivales. 
• Malas respuesta:> visua les y defectos pupilares aferentes. 
• La pérdida visual se produce aproximadamente en el 20% 

de los casos sobre todo a causa de lesión cerebral. 

Traumatismo penetrante 

Causas 

Las lesioncs penetrant es son más frecuentes en hombres que en 
mujeres con una relac ión 3: 1 y en el gnlpo de más jóvenes. Las 

causas más frccuentc.." son agresiones. accidentes domb.ticos y 
lesiones de portivas . La extens ión de la lesión está determinada 
por el lamafio de l obje to. s u velocidad e n el mo mento de l 
impucto y su composic ión. Lo). objetos afi lados como cuchillos 
causan una lacerac ión bien definida del g lobo oc ular. Sin 
embargo. la extensión de la le~ión causada por cue rpos extraños 
volantes está detcrmi nada por su energía c inética . Po r ejemplo. 



un perdigón es grande y, au nque se mueve relativamente despa­
cio. tiene una energía ci nética alta y por lo tanto puede cau sar 
una lesión ocular consi derable. Por el conlrario, un fragmenlo 
de metralla que se mueve rápidamente tiene una masa pequeña 
y, por lo tanto . causará una laceración limpia y re lat ivamente 
menos lesión intraocu lar que un perdi gón. 

NB: Es de la mayor importancia la introducción de una 
infección con cualquier lesión penetrante. La endoftalmitis o 
la panoftalmitis, a menudo más graves que la lesión inicial. 
pueden acabar con la pérdida del ojo. 

Desprendimiento de retina traccional 

El desprendi miento de reti na tracc ional después de un l rauma~ 

tismo penetrante puede ser sec undario a un a incan;e ral:ión 
vítrea en la herida y la presenci a de hemorragia en el gel vítreo 
(Fig. 19.4 1 a). que actúa como un estímulo para la prol iferación 
fib roblás tica a lo largo de los planos de vítreo incarcerado (Fig. 
19.42). La contracc ión posterior de estas membranas da lugar a 
acortamiento y a un efecto de enrol lamiento sobre la retina peri­
féri ca en la reg ión de la base vítrea y a veces a desprendimiento 
de retina tracc ional (ver Fig. 19.41 h). 

Fig.19,41 
(a) Lesión penetrante que da lugar a prolapso del vítreo y 
hemorragia intraocular; (b) proliferación posterior y tracción 
vitreorretiniana que da lugar a desprendimiento de retina. 
(Cortesla delW;!mer Ere Inn itutc.) 

Fig, 19.42 
Proliferación fibrosa retrolental después de un traumatismo 
penetrante. 

Traumatismos 

Principios de reparación primaria 

La técnica de reparación primaria depende de la gravedad de la 
herida y de la presencia de complicaciones como incan;eración 
del iris. cámara anterior plana y lesión del contenido intraocu lar. 

l. Las laceraciones eorneales pequeñas (Figs . 19.43 y 
19.44a y b) con cámara anterior formada pueden no precisar 
sutura ya que pueden curarse espo nt áneamente o con la 
ayuda de una lente de comacto blanda (Fig. 19.44c). 

Fig.19.43 
Herida corneal penetrante con una cámara anterior formada. 
(Corte.í. del Wilmer Ere Institut;e.) 

Fig, 19.44 
(a y b) Herida corneal penetrante con una cámara anterior 
formada: (e) lente de contacto de contención colocada. 
(Cort~sfa delWilmer Eye Instlwre.) 

2. Las laceraciones eorneales de tamaño medio suele n 
necesitar sutura. espec ial memc si la cámara anterior es poco 
profunda o plana (Fig. 19.45) . La técnica de sutura se mues­
Ira cnlas Fi guras 19.46 y 19.47 . Si la laceración afecta al 
limbo. es importante exponer la esc lerótica adyacente (Fig. 
19.48) Y suturar cualquier extensión escleral (Fig. 19 .49) . 
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Fig. 19.4S 
Herida corneal penetrante con una cámara anterior plana . 

• 
Fig. 
Técnica de reparación de una herida cornea! penetrante. 
la cámara anterior se puede profundizar con una sustancia 
viscoeliistlca. (Cortes!;¡ del W~met" Ere losatute.) 

Fig.19.4 7 
Técnica de enterramiento del nudo. (Cortesía delWilmer Eye 
Institule.) 

Una cámam anterior poco profunda puede re formarse espon­
táneamente una vel. (I"e la córnea ya se ha slI lumdo. y. si no. 
debe rcforrnan.c con solución ~a l i na isotónica. Una leme de 

Fig. 19.4a 
Exploración de la esclerótica después de la reparación de una 
laceración corneal. (Cortesía de lWilmer Ere Institule.) 

Fig. 19."9 
Reparacl6n de una laceración cscleral. (Corte. la dclWilmer Eye 
In.titute.) 

conllle lO blanda postopcmlo ria también puede ser úl.il duran­
te ¡¡Igllllas días para asegurar que la cámara anterior perma­
nece profunda. 

3. Lace raciones corneales con incarceración de l iris (Pigs. 
19.50 y 19.5 1 a). El lnllamicnlo depende de la dU rllci6n y la 
eXlen<;ión de 1:. i ncarceración. 

Fig. 19.50 
Herida corneal penetrante con prolapso del iris. (Cor'C$I~ del 
Wilmer Eye I rI5~·uj{e.) 



• Una pequeña punta de ir is recientemente incarcerado 
puede recolocarse mediante la const ri cción de la pupil a 
con aceti lcolina intracameral. 

• Las grandes incarceraciones del iris deben extirparse (Fig. 
19.5 1 b). especialmente si durnn más de algunos días o si el 
iris no parece viable. debido al ri esgo de endoftalmi!is. 

Fig.19.51 
(a) Herida cornea! penetrante con prolapso del ir is: 
(b) escisión del iris prolapsado; (e) aspecto final. (Corte, ia 
d~ 1 Wilmer Eye Institute.) 

4. La laceración corneal con afectación del cristalino (Figs. 
19.52 y 19.53a) se trata mediante sutura de la lacerar.:i6n y 
además extirpaci6n del cristalino mediante facoemu ls ifi ca­
ción o con un vi trectomo (Fig. 19.53b) . Se prefiere cste últi­
mo si se asocia con afectaciÓn vítrea . El implante primario de 
una lente intraocular suele asociarse con un resultado vi sual 
fa,"omble y una tasa baja de complicaciones postoperatorias. 

Fig.19.52 
Laceración corneal asociada con catarata. 

5. Las laceraciones esclerales anteriores que no pasan por 
detrás de las inserciones de los músculos rectos (es decir. 
<lnterior a la espiral de TiJl aux y, por lo tanto, a la ora sermta) 
tienen un mejor pron6stico que un<l herida más posterior que 
afect<l a la retina. Sin embargo, las heridas esc1cmles <lnte ri o-

Traumatismos 

res pueden asociarse con complic<lciones graves como pro­
lapso iridociliar e incarcemci6n vítrea (Fi g. 19.54). Esta {¡I ti ­
ma. si no se tra ta adec uadamente. puede producir tracci6n 
vitrcorretin iana y desprendimiento de retina posteriormente. 
Hay que inten tar reco locar el tej ido uvea1 viable expuesto y 
cortar el vítreo prolapsado en la herida. 

NB: Las esponjas de celulosa no deben emplearse para 
retirar vitreo por el riesgo de inducir tracción del mismo. 

Fig.19.53 
(a) Herida penetrante con disrupcíón del cristalino y 
herniación anterior del vítreo a través de una ~ónu la rota; 
(b) reparación de la herida corneal seguida de extirpación del 
cristalino y vitrectomía anterior. (Cortesia del Witmer Eye tnstitlltc.) 

Fig.19.54 
Laceración escleral con prolapso iridociliar. (Corteli ia dclWilmer 
Eye tnstitllte.) 

6, Las laceraciones esc1erales posteriores se asocian con 
frecuencia con roturas retinianas a menos que sean muy 
superlici <l les. LlI herida escleral se expone (Fig. 19.55a) y se 
sutura cmpez<lndo anteriormente y trabajando posteriormen­
te (Fig. 19.55b Y c). También puede ser preciso tratar las rotu­
f<lS retinianas de forma proli láctica. 
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NE: Durante la reparación es muy importante no ejercer 
una presión y una t racción excesivas sobre el ojo para evi­
tar o minimizar la pérdida del contenido intraocular. 

Fig.19.SS 
(a) Exposición de la esclerótica; (b y e) reparación de la 
laceración esderal. (Cortesfa delWilmer Eye I~stiwte.) 

Objetivos de lo reparación secundario 

La reparación secundariu de un traumatismo del segmento pos­
terior, si está indicada, suele rea lizarse al cabo de 10-1 4 días 
después de la reparación pri maria . E..,to da tiempo no sólo a la 
curación de las heridas s ino también a l desarro llo de la scpam­
c ión vítrea posterior que faci lita una buen:1 vi lrectomía. Los 
principales objetivos de lu reparación secundaria son: 

• Aclamr las opacidades de los medios como catllr.\I:\ y hemo­
rragia vítrea con el fi n de mejorar la visión. 

• Estabi lizar las interacciones vitrcorretin ianas anormales y de 
esta forma evitar las secuelas a largo plazo como el despren­
dimientodc rctimllraccional. 

Cuerpos extraños extraoculares 

Los cuerpos extraños pequeños como partículas de aceTO. carbón 
o tierra sue len impactar en la superlicie cornea l o eonj unt ivaJ. 
Posteriorn1Cnle a este impllcto. estos cuel1JOs extraños pueden : 

• Lavarse j Unio con la pelfc ula lagrimal hacia el s istema de d re­
naje lagrimal. 

• Adherirse a la conj unti va pa lpebrul superi or en e l surco sub­
larsal y producir abmsiones de la córnea con cada parpadeo. 
Se puede observar un patrón patognomónica de abrasiones 
comeales lineales (Fig. 19.56). Un cuerpo extraño subta rsa l 
pasa desaperci bido fác ilmente si no se eviert e el párpado 
superio r. 

• Ascender y localizarse en el fondo de saco conjuntival supe­
rior y producir conjunt ivitis c rónica. Este cuerpo ext.raño pasa 

Fig.19.56 
Abrasiones corneales lineales teñidas con nuoresceina debidas 
a un cuerpo extraño subtarsa l. 

desapercihido fáci lmente si no se cvierte doblemente e l pár­
pado y se examina el fondo de saco. 

• Impactarse en la conjunliva bulb.ar. 
• Impactarse en e l epite lio o la estroma corneal has ta una pro­

fundidad projX)rcional a la velocidad de l cuel1JO extraiio. 
• Un cuerpo extraño a una velocidad muy alta puede pene tmr la 

córnea o la esclerótica y loca lizarse intmocu lll rmente. 

Cuerpos extraños corneales 

l . Signos clínicos. Lrn. cuerpos cxtmños ¡;omeales son extrema­
damente frecuentes y causan ulla considerable irritación. Tam­
bién puede haber infiltrnción lcuoocítica alrededor de cualquier 
cuerpo extrafio de cierta dumción. Si se dejn estar un cuerpo 
extraño existe e l rics!;o de in fecei6n secu ndaria y ulccmción 
comeal. La uvcítis secundaria leve es frec uente con miosis iITi­
tativa y fotofobia. Los cuerpos extmfios ferruginosos de algu nos 
d ías de durac ión pueden dar lu!;ar a tinción herrumbrosa del 
lecho de la abmsiÓn. 

2. Tratamiento 
a. El examen cuidadoso con la lá mpara de hend id ura es 

esencia l pam locnlizar la jX)s ición y la profundidad exac­
las de l cuerpo extnll'io . 

b. El cuel1JO ex traiio se ret ira bajo visua lización con la lám­
para de hendidura emplcn ndo una aguja estéril de calibre 
26. UI rctimda magnética puede resul larútil pnra un cuer­
po extrafio metá lico local izado profundamente. Un «ani­
llo he rrumhroso» residual es más fác il de re tirar con una 
«cánula» estéri l. 

c . Se instila ungüento ant ibiótico junto con ciclopléj ieo ylo 
un AINE para evitar la molestia. 

NB: La presencia de secreción. infiltrado o uveltis impor­
tante debe hacer sospechar la existencia de una infección bac­
teriana secundaria; eI tratamiento posterior debe ser igual que 
para la úlcera comeal. l os cuerpos extraños metálicos sue len 
ser esté riles debido al aumento agudo de la tempe ratura 
durante el tránsito por el aire; sin embargo. los cuerpos extra­
ños orgánicos y minerales tienen un r iesgo mayor de infección. 
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Cuerpos ext raños intraoculares 

Un cuerpo extraño intraocular puede traumatizar e l ojo mecáni­
camenlC, introducir una infección o ejercer otros e rectos tóxicos 
sobre las eSlruclUras intraoculares. Cuando está en el ojo. el cuero 
po extraño puede locali1.arse en cualquiera de las estructuras con 
las que se encuentra: de esta [omm puede localizarse en cualquier 
parte desde la cámara amerior has ta la relina y la coroides. Los 
efectos mecánicos importantes incluyen la foonación de catarata 
secundaria a lesión capsulur. licuefacción vítrea y hemorragias y 
desgarros retinianos. Las piedras y los cuerpos extraños orgánicos 
tienen una tendencia especial a dar lugar a infección. Muchas sus­
tancias. incluyendo e l hielo. muchos plásticos. el oro y la plata 
son inertes. Sin embargo. el hierro y el cobre pueden experimen­
tar disociación y dar lugar a siderosis y calcosis, respectivamente. 

Siderosis 

Quizá el cuerpo extraño más frecuente es un fragmemo de acero. 
Un cuerpo extraño ferroso intraocular experimenta disociación . 
que da lugar a depósito de hierro en las estructuras epiteliales 
intmoculares. principalmcme el epitelio del c ristalino y la retina, 
donde ejerce un efecto tóxico sobre los s is temas enzimáticos 
celulares. con el resultado de muene celular. Los signos de side­
rosis incluyen catarata capsular anterior. que consta de depósitos 
de hierro mdiales en la cápsula amerior del cristalino. tinción roj i­
za-marrón del iris (Fig . 19.57). glaucoma secundario debido a 
lesión trabecular y retinopatía pigmentaria, teniendo esta úhima 
el efecto más importante sobre la visión. La e lectrorretinografía 
muestra una atenuación progresiva de la onda b con el tiempo. 

Fil' 19.57 
Catarata y tinci6n del Iris debidas a siderosis. (Cortes&. de J. Salmen.) 

Colcosis 

La reacción ocular a un cuerpo extruño intraocular con un ele· 
vado contenido en cobre inciuye un cuadro similar a una endof­
talmitis agresiva. a me nudo con evol ución a ptisis bulbi. Por 
otro lado, una a leación como el latón o el bronce, con un come­
nido relativamente bajo en cobre. da lugar a calcos is. El cobre 
disociado electrolít ica mente se depositll intmocu larmente, 
dando lugar a un cuadro s imi lar a l que se observa en la enfer-

Tra um atismo s 

medad de Wilson. De esta forma, aparece un anillo de Kayser­
Acischer (ver Fig. 5.140), como en la catarata «en girasol » ante­
rior. El depósito re tiniano da lugar a placas doradas visibles 
o fta lmoscópicamenle . El cobre es menos re tinotóxico que el 
hierro, por lo que no se produce retinopatía degenerat iva y se 
puede conservar la fu nción visual. 

Tratamiento inicial 

l. La historia det a llada es vital parJ. de terminar el origen del 
cuerpo extraño; puede ser útil pllra el paciente llevar cual­
quier objeto causal como un c incel. 

2. Se realiza un examen oftálmico. prestando atención especial 
a los posibles lugares de entrada o salida. La Ouoresceína tópi­
ca puede ser úti l para identificar una herida de entrada. La ali­
neación y la proyección de las heridas identificadas pueden 
permit ir la deducción lógica de la posible localización de un 
cuerpo extraño. Hay que realizar una gonioscopia y un examen 
del fondo de ojo. Puede haber signos asociados como lacera­
ción palpebral O lesión de las estructuras del segmento anterior. 

J. La Te con cortes coronales y axiales se emplea para detectar 
y locali7.ar cuerpos cxtranos intraoculares metálicos (ver Fig. 
19.23). proporcionando imágenes transversales con una sen­
sibil idad y uno espccifi cidod que son superiores a la radiolo­
gía si mple y a la ecograffa. 

NB: la RNM está contraindicada en caso de un cuerpo 
extraño metálico intraocular. 

Técnico de extracción 

l . Extracción con un imá n de la siguiente formll : 
a. Se re¡Lliza un ll esclerotomía adyacente a l cuefJKJ extraño 

(Fig. 19.58a). 
b. Se aplica diatermia de baj a intensidad a la coroides para 

evitar e l stmgrado (Fig. 19.58b). 
c. Se re tínt el cuerpo extraño con el imán (Fig. 19.58c) . 
d. Se puede aplicar c ri oterapia para el desgarro retin iano 

inducido y en III retina :ldyllcentc (Fig. 19.58d). 

Retirada mediante un imán de un cuerpo extraño intraocular 
(ver texto). (CQrtell~ del Wilmer Ere 1.1Stltute.) 

687 



688 
Oftalmología Clínica 

e. Se puede rel.tizar un cierre esderal (Fi g. 19.58e) para 
reducir el riesgo de desprendimiento de relina. pero es 
opcional. 

2. La extracción con pinzas se puede empIcar para los cuerpos 
extraños no magnéticos y para los cuerpos extraños magnéti· 
cos que no se pueden ret irar con seguridad con un imán. 
a. Se realiza una vit rectomía vía pars plana (Fig. 19.59a). 
b. Se introduce una pinza ¡"tmacular (Fig. 19.59b). 

Flg.19.59 
Retildda mediante unas pinzas de un cuerpo extraño intraocubr 
vía pars plana (IOer texto). (Conesóa detWllme.- Eye tnsDwte.) 

c. Un cuerpo extraño ¡x:quci'io se pUl.--de re tirar vía p..,rs plana. 
d. Un cuerpo cxtra i'io en el ojo afáquico se puede re tirar 

cogiéndolo en el espacio pupilar (Fig. 19.60a). insertando 
un (IUcrátomo (Fig. 19.60b) Y elimin ándo lo a través de 
una incis ión e n e l limbo (Fig. 19.6Oc). 

NB: La profilaxis de la endoftalmitis con antibióticos intra­
v/treos es necesarIa en los casos de alto riesgo como los cuer­
pos extraños contaminados del suelo o con mate ria vegetal. 

Flg.19.60 
Retirada mediante unas pinzas de un cuerpo extraño intraocular 
a través del limbo (ver texto). (Corresra del Wilmer Eye InsUtvte.) 

Enucleación 

Las indicaciones de enucleación primaria deben hacerse sólo 
en lesiones muy graves. sin posibiljdadcs de conservación de la 
visión cuando es imposible reparar la esclerótica (Fig. 19.6 1). 
La enucleación secundaria debe plantearse después de la repa­
ración primaria si se considera que el ojo está lesionado de una 
forma grave e irreversi ble. cSpL'Cialmcnte si tiene mal aspecto y 
molesta. El re traso en el tiempo pennite además que el pacien­
te se aduptc emocional y mentalmente a la perspectiva de per­
der un ojo. De acuerdo con una evidencia anecdótica. se reco­
mie ndu que la enucleación se reali ce dentro de los ID días 
sig uie nt es a la lesión ori ginal para evitar la posibilidad muy 
remota de un a oftalmiti s simpática. Sin embargo. no existe evi­
dencia objetiva de esto. 

Fig.19.61 
Globo ocular extremadamente dañado en el que está 
¡unificada la enucleación primaria. 

Oftalmitis simpática 

Lit oftalrniti s u ofta lmía si mpátiea es una panu veítis gnllluloma­
tOSa. muy rara y I)ila/eral. que ocurre después de un traumillis­
mo ocular penetrante. que suele asociarse con prolapso uveal o. 
más raramente. despué.~ de cirugía intraocular. El ojo traumati­
zado se denomina ojo desel1cadel1Gl1le y el otro ojo. que también 
presenta uveítis. se llama ojo sill1{Jatizame. 

l. La presentación en el 65% de los casos es entre las 2 sema­
nas y lo:. 3 me:.es después de la lesió n inicial; e l 90% de 
todos los casos OCUITe c n el primer ano. 

1. Signos 
• El ojo desencadenante muestra evidencia del traumatismo 

in icial y suele estar muy enrojct:ido e irritable. 
• El ojo si mpatizante se vuelve fotofóbico e irritable. 
• Ambos ojos presentan una uveítis anterior granulomatosa 

"Tónica con nódu los en el iris y preci pitados eomcales en 
gra~a ue camero (Fig. 19.62). 

• Su ufectaci6n se caracteri za por innarnaci6n de la papi la 
6pt ica y coroiditis multifocal que se ext iende por todo el 
fondo de ojo (Fig. 19.63). 



Fig.19.62 
Precipitados corneales «en grasa de carnero» en una ofta lmitls 
simpática. 

Fig.19.6l 
Coroiditis multifocal en una ofta)mltis simpática. (Con:e:sia de J. SaImon.) 

l. Curso. En algunos casos la uveítis tiene una evolución rela­
tivamcnte Icve y autoli rn itada. Sin embargo. en la mayoría de 
ellos 13 infl 3mación int raocular ~e hace crónica y. si no se 
tml3 correctamente. puede producir catllra ta. glaucoma y pti­
sis bulbi. 

•. El tratamie nto con cort icoides sistémicos suele ser efecti­
vo y el pronóslico visual a largo plazo es bueno. También son 
beneficiosos diversos agentes inmunosupresores para limitar 
el uso de con icoides. 

• Lesiones químicas 

Introducción 

Causas 

Aunque las lesiones químicas suelen !\er relativamente banales. 
algunas pueden producir ceguem. Lit mayoría son accidentales y 
sólo algunas se deben a agresiones. Alrededor de dos terceras par-

Traumatismos 

te~ de las quemadums accidentales tienen lugar en cl trabajo y el 
resto en el hogar. Las quemaduras por álcalis son dos veces más 
fl1..'cuentes que las quemaduras por ácidos puesto que los álcalis se 
emplean mucho más ampliamente en el hogar y en la industria. 
Los álcalis más comúnmente implicados son amonio. hidróxido 
de sodio y cal. Los ácidos más comúnmente implicados son sul­
fúrico, sulfuroso. hidrofluórico. acético. crómico e hidroclórioo. 
La gravedad de una lesión química está relacionada oon las pro­
piedades del producto químico. el área de superficie ocular afec· 
tada. la dumción de la ellposición (retención de productos quími· 
cos particutados sobre la superficie del globo ocular) y los efectos 
relacionados como una lesión térmica. Los álcalis tienden a pene­
trar más profundamente que los ácidos. que coagulan las proteí· 
nas de superficie. dando lugar a una barrera protectora. El amonio 
yel hidróxido sódico pueden producir lesiones graves debido a su 
rápida penetración. El ácido hidrofl uórico se emplea cn la gmba­
ción y li mpieza del cristal y también tiende a penetrar rápidamen­
te en el ojo. micntra~ que el ácido sul fúrico puede complicantC por 
la lesión térm ica y por el impacto a alta velocidad después de 
explosiones de baterfas de coche~. 

Fisiopotología 

1, El daño ocular por lesiones químicas graves tiene lugar en 
el orden siguiente: 
• Necrosis de las células epitel iales oonjuntivales y cornea· 

les oon disrupción y oclusión y vascularizaci6n límbica. La 
pérdida de las células pluripotenciales límbicas puede ori· 
gi nar posteriormcnte laoonjuntivización de la vasculariza· 
ción de la superficie corneal o defectos epiteliales cornea· 
les persistentes con ulccr:l.ciÓn corneal estéril y perforación 
cornea!. Otros efeClo~ a l:t rgo plazo son tntSlOmos de la 
humectación de la superficie ocular. formación de simblé­
faron y entropión cicatricia!. 

• La penetración más profu nda causa descomposición y pre­
cipi tación de los gl ucosaminoglucanos y opacificación de 
la estroma cornea!' 

• Penetración en la cámara anterior. que da lugar a lesión del 
iri s y el c ri ~ t alino . 

• La lesión del epitelio ciliar afecta a la scaeción de aseor­
bato. que es preciso para la producción de colágeno y la 
rcpamción cornea!. 

• Después pu(.'(!cn aparecer hipoton ía y pti sis bu lbi. 
2. La curación ocurre en el epitelio y la estroma cornealcs de 

la forma siguiente: 
• El epitel io:-.e cura po r migración de la~ células epiteliltles 

que "I! originan de las células pluripolenciales Iímbicas. 
• El colágeno Ic~ionado de la c.stroma es fagocitado por los 
qucmtocito~ y se si ntetiza oolágeno nuevo . 

Tratamiento 

Tratamiento de urgencia 

La quemadum qu ímica c~ el ún ico ¡i]Xl de lesión ocular que pre­
cisa un tratamiento inmedill to sin obtener primero la hi storia y 
real izar una explofHción cuidadosa. El tra tllmiento inmed iato es 
el siguiente: 
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l. La irrigación abundante tiene una importancia crucial para 
minimizar la duración del contacto del producloquímicoCOll el 
ojo y normalizar el pH en el saco conjuntival lo antes posible, 
Hay que empicar suero fi sio lógico (o equivalente) para irrigar 
e l ojo durante 15·30 minutos o hasta la normalización del pH. 

2. Eversión doble de los pa rpados de forma que pueda ser 
el iminado cualquier materia l particulado retenido en los fon­
dos de saco, como cal o cemento. 

3. Desbridamiento de las áreas nccrólicas de epilelio comeal 
para permitir una rccpitclizaci6n correcta. 

Gradación de la gravedad 

Las lesiones qufmicas ugudas se clasifican en grados para permi ­
tir el tratamiento posterior adecuado y una indicación del pronós­
tico probable finalmente. Esto se hace mediante la observación de 
la trunsparcncia de la córnea y la gruvedad de la isquemia límbi­
ca. Esta últ ima se valora observando la permeabi lidad de los 
vasos profundos y superficiales que irrigan el limbo (Fig. 19.64). 

Isquemta Umblta grave después de una lesión química reciente. 

1. Grado 1: córnea tra nsparente y sin isquemia límbica (pro­
nóstico excelente). 

2. Grado 11 : córnea turbia pero se ven los detalles del iris (Fig. 
19.65) e isquemia límbica inferior a un tercio (120") (buen 
pronóstico). 

l. Grado 111 : pérdida total del epitel io comeal, estroma turbia 
que oscurece los det:.lles del iris (Fig. 19 .66) e isquemia Hm­
biea entre un tercio y la mitad ( 120 a 180°) (pronóstico reser­
vado). 

4. Grado IV: córnea opaca e isquemia límbica superior a la 
mitad (> 180°) (Fig. 19.67) (pronóstico muy malo). 

Olros signos que deben observarse en la valoración inicial son la 
extensión de la pérdida epitelial corneal y conjuntival, los cam· 
bios del iris, el estado del cristalino y la presión intraocular. 

Tratamiento médico 

Las lesiones leves (grados 1 y 11) se trutan con una tanda corta de 
corticoides tó picos. ciclo pléj icos y antibiót icos pro fil ác ticos 

Fil' 19.65 
Lesión qufmlca de grado 11 con opacidad corneal pero detalles 
del Iris visibles. 

FII , 19,66 
Lesión qufmica de grado 111 con opacidad corneal que oscurece 
los detalles del iris. 

Fil. 19.67 
Lesión qulmica de grado IV con córnea totalmente opaca. 

durante unos 7 días. .. Los principales objetivos del tratamiento de 
las quemnduras más graves son reducir la inflamación. favore · 
cer la recuperación del epitelio y evitar la ulceración comca!. 



l. Los corticoides reducen la inflamación y la infiltración neu· 
trofflica . Sin embargo . también impiden la curac ión de la 
estroma al reducir la síntesis de colágeno e inhibir la migra­
ción de querntocilos. Por este motivo. los eorticoides tópicos 
se pueden e mplear inicialmente . pero deben suspenderse al 
cabo de 7· 10 dfas. cuando es probable que ocurra la ulcera· 
ción comeal estéri l. Después de este período pUL-den susti ­
tuirse por agentes antiinflamatorios no esteroideos (AINE) 
tópicos. que no afectan a la fu nción de los queratocilOs. 

2. El ácido ascórbico resueh'e un estado de escorbuto lisular 
localizado y mejora la curación de las heridas al favorecer la 
síntesis de colágeno madu ro por los fi broblaslOs corneales. 
El ascorbmo sód ico al 10% tópico se administra cuda 2 horas 
y la dosis sistémicn es de 2 g cuatro veces al día. 

3. El ácido cftrlco es un potente inhibidor de la actividad de 
los neutrófilos y reduce la intensidad de la respuesta infla­
matori a. Parece ser que la quelación del calc io extracclular 
por el citrato también inhibe la colagcnasa. El citrato sódico 
al 10% tópico se admi ni str:l cada 2 horas durante unos 10 
dfas. Su objetivo es eliminar la segunda ola de fagocitos, que 
normalmente se produce a los 7 dfas de la lesión. 

4. Las tetraclcli nas son inhibidores de la colagenasa y también 
inhiben la acti vidad de los neutcófilos y reducen la ulcera­
ción. Se administran por vía tópica y sistémica (p. ej .. doxi­
ciclina 100 mg dos veces al día). 

Cirugía 

l. La cirugía precoz puede ser necesaria para revascularizar el 
limbo. restaurar la población celular del mismo y res tablecer 
los fondos de saco. Se puede usar uno o más de los procedi· 
mientos siguientes: 
• Avance de la cápsula de Tenon y sutura al limbo con el 

objetivo de restablecer la vascul arización límbica y preve­
nir así el desarrollo de ul ceración cornea!. 

• Tnls plante de cé lul3S pluripotc nc iales límbicas a part ir 
de l otro ojo de l pac ient e (uu toinjerto) o de un donanlC 
(a lo injeno), con e l obj et ivo de res lUurar un epitelio COf ­

neal norma!' 
• Injerto de membruna amni6tica para favorcccr la epitcliza­

ción y la supresi6n de lu fibrosis. 
2. La cirugía tardía p uede implicar los siguientes procedi ­

mientos: 

Traumatismos 

• División de bandas conjuntivales (Fig. 19.68) Y simbléfa­
ron (Fig. 19.69). 

FI¡.19.68 
Adherencias conJuntivales después de una lesi6n químíca. 

Fil. 19.69 
51mbléfaron después de una lesión qufmica. 

• Injertos de membr3n3 conjuntival o mUCOS3. 
• Corrección de deformidades palpcbra les. 
• L3 queratopla5l ia debe retnlsarse al menos durante 6 mcses 

y preferibl emente más tiempo para permitir la máxim a 
resolución de la inn am3ción . 

• Pueden ser precisas qucratoprótesis (I'U Fig. 6 .15) en los 
casos de lesiones mu y graves porque los resultados del 
injerto convencional son malos. 
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Acromegalia 

La acromegalia está causada por un exceso de hormona de crc­
cimiento (GH) que tiene lugar durante la edad adulta. dcspués 
del cierre epifi sario. y se debe pr:klicamcntc ~ iempre a un ade­
noma acidófilo hipofis,rrio secretor. (La hipersecreción de hor­
mona de creci miento durante la infancia. antes del cierre epifi­
sario. da lugar a gig:mti smo.) 

l. La pre sentación es en la cuarta a quinta décadas de la vida. 
2. Sig nos 

a. Piel. Hiperhidrosis. seborrea. acné y. en mujeres. hirsutismo. 
h. Cara . Rasgos toscos: labios gruesos. pliegues nasolabia­

les exagcrado~ . arcos supraorbi tllrios prominentes (Fig. 
20. 1) Y aumento de tamaño de la rlllllld íbu la (prognlll is­
mo) (Fig. 20.2) con maloclusión dental. 

Fig. 20.1 
Acromega lia. 

Radiografia simple de cráneo ef1 una acromegalia que muestra un 
aumento de la mandíbub coo ensaochamiento del ángulo 
mandibular (prognalismo).aumento del sel"lO frontal. 
engrosamiento de la bóveda craneal y ensanchamiento de b fosa 
hipofisaria. (Cortes .. "" S. Ghiaq.) 

Enfe rmed ades sist é m icas 

C. Aumellto lle tamOllo de la c.rbcza, m anos. pies. le ngua 
(Fig. 20.3) Y órganos internos. 

Fig. 20.] 
Macroglosia en una acromegalia. 

3. Las com plicaciones incluyen artrosis (Pig. 20.4). srndrome 
del túnel carpiano. miocardiopatía. hipertensión. enfe nllCdad 
respiratoria. d iabetes mellitu s. disfunción gonadal y ncuro­
patía. 

Fig, lOA 
Radiografía simple de las manos en una acromegalia que muestra 
picos y ganchos de las falanges terminales. aumento del tamaño 
de los huesos con inserciones musculares prominentes 
y cambios artr6ticos precoces. (Cortesla de S. Ghiacy.) 

4. P l'"Ue bas d iagnósticas. El dÍirgnóstico se puede confirmar 
mediante la determinación de lo~ valores de GI'I en respues­
ta a un prueba de tolerancia ora l a la glucosa. Los indiv iduo~ 

normales muestran supresi 6n de la~ cifras de GH por debajo 
de 2 mU/1. En cambio. en la acromegali a los valores de G H 
no bajan y puedo.!n aumentar de fo rma paradój ica. 

5. Las opciones de tratamie nto induyen bromocriptina (un 
agonista de IJI dopaminll de acción prolongada). radiotcr.lpia 
(haz ex tCnlO o I>or implantJlción de barnrs de itrio en la hipó­
fi sis) e hipofi~ectomía transesfcnoidal . 



. 

Oftalmología Clínica 

6. Signos oftálmicos 
a. Comufles. Hemianopsia bitempornl y atrofia óptica. 
b. Raros . EMrias angioidcs y nistagmus en vaivén de Maddox. 

Arteritis de células gigantes 

La aneritis de células gigantes (ACG) es una aneritis necrOliza n­
te gr.mulomatosa (Fig. 20.5) con predilección por las anerias de 
gr.lIlde y mediano calibre. especialmente la temporal superfIcial. 
oft álmica. ciliar posterior y venebral proxi mal. La gmvedad y la 
extensión de la afectación se asocian con la cantidad de tejido 
elástico en 101 media y la adventicia. Las arterias intr.tcranealcs. 
que poseen poco tej ido elástico. suelen estar respetadas. 

Fig.20.5 
HiStologla de una. arte litis de células gigantes que muestra 
infiltración granulomacosa. interrupción de la lámina elástica 
interna, proliferac ión de la Intima y oclusión completa de la luz. 
(Cortelr~ d, A. Garner.) 

l. La prese ntación sue le se r en la sépti ma 11 octava décadas 
de la vida con lo siguiente: 
a. Dolor del el/ero eabl!fllldo. que se aprecia primero al pei­

narse. y e~ un sfntoma frecuente. 
b. Cefalea . a veces intensa. que puede localizarse en la zona 

frontal. occipital o temporal. aunque puede ser más gene­
ralizada. 

c. La clalldicaciólllllalldiblllar es prácticamente patogno­
mónica. Está causada por isquemia del masetero y produ­
ce dolor al hablar y al masticar. 

d. La polimialgia rellmática se canlctcriza por dolor y rigi ­
dez de los gmpos mUM;ulares prox imales (típicamente los 
hombros) . Suele se r peor por la mañana y después del 
ejerc icio y puede preceder a los síntomas cranea les en 
v:trio~ lI1e~s. 

e. SílllOmflS i"e$pecifico.~ como dolor cervical. pérd ida de 
peso. fie bre. sudomci6n nocturna. mareo y depresión son 
frecuentes. 

¡. Ceg/lertl de inicio bmsco con un malestar sistémico míni­
mo (aneri ti ~ oculta) es poco frecuente. 

2. Otros signos 
a. La arlerilis lemporol superficial se caracteri za por la pre­

sencia de ar tcria ~ engrosadas. dolo rosas, infla madas y 

lIodulares (Fig. 20 .6). que no pueden aplanarse al compri­
mirlas contr.t el ccinco. El pulso estiÍ presente inicialmen­
te. pero miÍs tarde dcsllp:lrece. un signo que sugiere fu er­
temente una ACG, ya que la presencia de una arteria 
tcmpoml superfi cial no pulsáti l es muy inhabilllal en una 
pcrsonu nonna!. En los casos muy graves puede producir­
se UIllI gangrena del cuero cabelludo (Fig. 20.7). 

N8 : La mejor localización para explorar el pulso es inme­
diatamente por delante del pabellón auricular. 

b. COlllpliwciolles . Aneurismas d isecanles. insufi c ienci a 
aórtica. in farto de miocardio. insuti cienc ia rena l y acc i. 
dente vascu lar del tronco cerebral. 

... 
Flg.10.6 
Arteria temporal superfic i:tl dilatada y tortuosa en una arter ltls 
de células gigantes. 

Fig.20.7 
Necros is del cuero cabelludo en una arteritis de células gigantes. 

J. Pruebas diagnósticas 
a. La velocidad de sedimentaciólI globular (VSG) suele 

e~ltlr muy elevada. con valores superiores 1160 rnmlh . Pnm 
interpre tar la VSG hay que recordar lo siguiente: 



• Ul VSG normal es igual aproximadamente a la milad de 
la edad en los hombres: es 5 mm más elevada en las 
mujeres. 

• Cifros de VSG de 40 mm/h pueden ser «normales ... en 
personas d iabéticas y en el :mciano. 

• Aprox imadamente el 20% de los pacientes con ACG 
tienen una VSG normal. 

b. UI prQteÍlJa e reactú'a está invariabh:mente aumentada y 
puede resultar útil cuando la VSG es equ ívoca. 

c. La biop!";a lte la arten"tI temporal (BAT) debe realizarse si 
se sospecha una ACG. 
• Nu nca deben suspe nderse los co"rticoides du rante la 

biopsia. que idcal mente debe reali zarse al cabo de 3 
días de haber inic iado su admill istnlci6n. 

• Los cort icoides admin istrados durante más de 7 días 
pueden e liminar la evidencia de arterit is activa: s in 
embargo. e~to no ocurre sie mpre y la biopsia debe lle­
varse a eabo aunque c l tra tarn iento con cort icoides se 
htlytl iniciado eon~idenlb l emel1!e pronto. EsIO tiene dos 
motivos: primero. si rcsu Ita positivo. justifictl la admi­
nistración alargo plazo decorticoi des en una población 
con una elevada predisposición a sus efeclOs secunda­
rios. Si resulta negativo. j ust ifica de alguna forma la 
retirada del tratamiento eon cortiooides. 

• En los p.1cicntcs con afectación ocu lar es recomendable 
obtener la biopsia del lado ipsilateral. La localización 
ideal es la s ien porquc evita lesionar la rama princ ipal 
del nervio (IlIricu lotempoml. 

• Hay (Iue obtener al menos 2.5 cm de la arteria y exami­
nar seccionc" seriadas (1 causa del fe nómeno de «lesio­
nes intercaladas»: seg mentos de pared arterial hi5toló­
gicame nte normal pueden a l tern~ r con segmentos de 
in fl amación granulomatosil. 

• La fnlta de pulsnción pucde hacer que la biopsia de la 
arteria lemporal resulte d ifícil. especial mcnte en manos 
i n ex pena~: no es infrecuente que ~e ext irpe y se envíe 
para su examen hi stológico un frag mento nervioso. 

4. El tratamiento impli ca la admin istración de cortieoides 
sistémicos (ver Capftul o 18). 

S. Signos oftá lmicos 
a. COlllllll e~· . NeurOp<llía óptica isquémica antcrior. 
b. Poco frectle llte~'. Amaurosis fugax. manchas algodono­

sas. oclusión de la aneria central de la retim. oclusión de 
la arteria ciliorretiniana y p:lrál isis de los nervios motores 
oculares (habi tualmentc una pllrális is deltcreer par que 
rcSpct(1 ](1 pupila). 

c. Raro.y. Síndrome i:,(!uémico ocular. 

Artritis idiopática juvenil 

La anritis idiop.í tica jU \'cni l (A IJ) es una anrit is inflamatoritl de 
al mcnos 3 meses de duración y que se produce en niños antes 
de los 16 años de edad. U \ proporción mujeres: hombres cs 3:2. 
Los pac ientes son seroneglltivos para el factor reu matoidc IgM. 
Si n embargo, en Norte.nuérira. la A IJ suele denominarse artritis 
«Teumatoide» j uvenil . 

Enfermedades sistemicas 

l . Presentación . Según el inicio y la extensión de la tlfeeta­
ción articu lar durante los primeros 6 meses. los tres tipos de 
presentación son los siguientes: 
a. La AIJ de inicio pallciarticular supone cerca del 60% de 

los casos. Afecta a las niñ"s con una frecuencia cinco 
veces superior a los niños y con un pico máx imo de edad 
al inicio de nlrcdcdor de 2 nños. La artri tis afecta a cuatro 
o menos :Irt icul:\c iones. generalmente las rodillas (Fig. 
20.8), au nque los tobi llos y las muñecas pueden afectar­
se también. Algunos pac ientes de este suhgrupo perma­
necen con afectación pnucianicular, mientras que otros 
desarrollnn posteriormente una poliartrit is. Alredcdor del 
75% de los niños son posi ti vos para los ant ieucrpos nnt i­
nuclcares (A NA). 
• La II veíris es común en este grupo y afccta a eerca del 

20% de los niños. Los fac tores de riesgo de uveít is son 
el inic io precoz de la A I1 Y los hallazgos positivos de 
ANA y HLA -DR5 . 

Fig.20.8 
Artritis idi0j>3tica juvenil pauciarticular que afecta a las rodillas. 

b. La A I1 dc inicio politlrtiCIIltlr supone otro 20% de los 
casos. Afect:\ a las ni ñ:\~ unas tres veces más que a los niños 
y su inicio puede producirse a lo largo de toda la infancia. 
La art rit is afecta a ci nco O más art iculaciones. tanl0 pL"<¡ue­
nas corno gmndes y de forma simétrica (Fig. 20.9). Los sig­
nos s istémicos son leves o están ausentes. A lrededor del 
40% de lo~ ni ños son positivos para los ANA. 
• La I/I'dlis se produce en cerca del 5% de los casos. 

c. La A IJ de inic io sistémico supone cerca del 20% de los 
CllSOS. La enfermedad ocurre con igual frec uencia en niños 

". 
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Fig.20.9 
Artritis idiopática juvenil poliarticular. 

yen niñas y se puede pre!'Cntar a cualquier edad. Los sig­
nos s istémi cos incluyen fi ebre :tita remitente. exante ma 
macul opnpulnr trans itorio. linfadenopat ía geneml izada. 
hcpatoc~plcnomega l i a y scrositis . Inicialmente, la artralgia 
o la a!1ritis pueden ser mínimas o estar ausentes, y sólo una 
minorfa de pacientes dcsnrrolln posteriormente una poliar­
Irilis progresiva. Ellém\ino «mft'I"/I!cd,ul de S¡i!I» se reser­
va aclua lmente para pacientes de este subgrupo . 
• No se produce lI \'tdlis. 

2. Las opciones de tratamiento incluyen fisioterapia. AINE y 
metotrcxato a dosis baj as. 

l. Signos oftá lmicos. Uveftis anterior crónica. 

Artritis psoriásica 

La am i lis psoriásica es una espond iloartrop:ttía que afecta a 
alrededor del 7% de lo~ pacientcs con psoriasis. La cnfcnnedad 
afecla a ambos M!XOS por igual y se asocia con una prevalencia ' 
aumcnladadc HLA-B27 y HLA-S I7. 

l. La presentación es en la tercera o cuarta déeadas de la ,·ida. 
2. Signos 

(l. Piel 
• Psor i ¡¡ s i ~ en plncas ( lo más frecuente) : áreas de color 

Tosn-snl món bien delimitadas y cubiertas por gruesas 

placas plateadas que suelen verse en las superficies de 
extensión y el cuero cabelludo (Fig. 20 . JO). 

Fig. 20. tO 
Placa de psoriasis. 

• Psoriasis flexu ral : lesiones rosadas si n descamación , 
que afectan habiwalmente a la ingle y el periné . 

• La psoriasis pustulosa se caracteriza por lesiones pustu­
l~¡¡s en [as J"llmas y las plantas. en asociación con des­
c:llnación y eri tema. 

• La psorias is eri trodérmica se caracteriza por c ri lema y 
descamación graves. a menudo con formación de pús­
tulas. que afectun al lronco y las piernas. 

b. La artritis puede adoptar uno de los s igu ientcs patroneS: 
• AfectaciÓn asi métrica de las articulaciones intcrfalángi­

C:lS distales que puede dar lugar a deformidades en 
formll de salchicha (Fig. 20. 1 1). 

• Afectación peri fé rica pauciarticu lar. 
• Afectación pcriféric¡\ si métrica sim ilar a la artrit is Teu­

nwtoide. 
• La artr it is mutilanle que afecta a algu nos dedos es rara. 
• Espondiliti s anqui losante asociada. 

Flg.20.11 
Deformidades en forma de salchicha de los dedos en una 
artritis psoriásica. 



c. Distrofia ulIgueal. Pu nteado. dcpresión transversa y oni­
cólisis (Fig. 20.12). 

FII· 20.12 
Distrofia ungueal psoriásica. 

J. Tratamie nto . A INE. corticoi des intraarticulares: la enfer­
medad grave puede precisar fármacos citotóxicos. 

4. Signos oftá lmicos 
a. Poco !recllefltel·. Uvcftis anterior aguda. 
b. Raros . Conjuntiviti s. queratitis y q ueratoconjunt ivi tis 

seca. 

Artritis reumatoide 

La art ritis reu malOide (AR) es una e nfe rmedad sistémica 
autoinmune caracterizada por una poliurtropatía inflamafOr ia 
si métrica, destructiva y dcfonmmte. en asociación con un espec­
tro de manifestaciones extl"aarticulares y anticuerpos nn tiglobu­
lina circulantes, denominados L1Ctores reurnatoi des. Afecta a las 
mujeres con mayor frecue ncia que 3 los hombres. 

l. La presentació n es en la CU3rt ::! déc::!da de la vida y ocasio­
nalmente en la infancia (artritis reumatoide j uvenil ). La 
enfemlCdad se cmactcriza por rcugudizaciones que alternan 
con fases de quiescencia. 

2. Signos 
a. Artritis 

• Afectación si métrica dc las pequeñas articulaciones de 
las manos y los pies. UI inflamación afccta típicamente 
a las art iculaciones interfaJángicas proximales y respe­
ta las 'Irticulaciones interfalángicas distales. L.1S art icu­
laciones mct:lcarpofa Jángicas Y del tobillo también sue­
len estar afectadas. 

• Afectación menos frecuente de hombros. codos. cade­
ras y col umna cervical. 

• UI inestabilidad :lrticu Jar secundaria a infl amación cró­
nica puede dar lugar a subl uxac ión y deformidades. 
como desviación cubi tal dc las mt iculaciones metacar­
pofaláng icns (Fig. 20.13). 

b. ¡'iel . Fenómeno de Rnynaud. vascul itis (Fig. 20. 14). nódu­
los ~ u bcutánco~ (Fig . 20. 1 S) Y en ocasiones piodenlla gan­
grenoso. 

Enfermedades sisté micas 

Fil' 20,1 3 
Deformidad cubital de la mano derecha en una artritis reumatoide. 

r 
Fig. 20.14 
Vasculitis cutánea en una artritis reumatolde. 

Fil. 20.15 
Nódulos Te\Jmatoides. 

J. C o mplicacio nes 
• Nódu los pulmonares y librosis. 
• Ncurop:nía multifocal. 
• Anritis séptica. 
• Ami loidosis secund:\ ri a. 
• Sfn drome dcl tílllcl carpi ano. 
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4. Las opcionl!S de t ra tamie nto incluyen AINE. sales de oro. 
o-pcnicilamina. hidroxicloroqui na. sulfasalazina. eort icoides 
y :Igentcs cilOtóxicos. 

5. Signos oftálmicos 
a . COmfIlU$ . Quel"'.ltoconjuntivitis st.."Ca (síndrome de Sjo· 

gren secundario). 
b. Poco ¡recff emes. Esd eritis y queratitis ulcerativa periférica. 
c. Raros. Síndrome adquirido de la cubierta del tendón obli· 

cuo superior. 

Colitis ulcerosa 

La coli tis ulccrosn (CU) es una cnfermednd inflamatoria recu· 
rrcntc, id iopática y crónica. que afecta al recto y se extiende en 
direcció n proximal hasta afecta r ta mbién a lOdo o purte del 
intestino grueso . La enfe rmedad se caracteriza por ulcerac ión 
superfic ial difusa de la mucosa intestinal con el desarrollo de 
abscesos de las cript as y seudopoliposis (rig . 20.16) . Los 
pacientes con una enfermedad de larga evolución tienen un ries­
go 3umcntado de presentar carci noma de colon . 

Fig,lO.16 
Colit is ulcerosa. 

l. La presentación es en la seg unda o tercera décadas de la 
vid3 con diarrea sanguinolenta. espasmos atxlominales bajos. 
llrgencia para defecar y tenesmo. Los síntomas generales son 
cansancio. pérdida de peso. mareos y fi ebre. 

2. Signos extraintestinales 
a. Mffcocfltálfeos. Ulcemción anosa oral. eritema nodoso y 

pioderm:. gangrenoso. 
b. EsqfleJé'ico~· . Acropaquia. art ritis asimétricll de la eXlre­

mid:.d inferior. sacroileítis y espo ndilitis anquilosante. 
c. HepáticilS. Hcpat i li ~ autoi nmune, colangitis esclcros..1nte 

y col:mgiocarcinom:l. 
d. Vasclllare~· . Trombosis anerial y venosa. 

l. Pruebas diagnósticas. Endoscopia y biopsia. 
4. Las opciones de tratamiento incluyen cort icoides sistémi­

cos, sul fasala7.i na. agentes inmunosupresores y colectomía. 
5. Signos oftálmicos 

a. P/}ClJfreCff eme,~ . Uve ítis anterior aguda. infiltrados cor­
nea\cs pe rifé ri cos y conjuntivi ti s. 

b. Raro." . Pllpilit is. 

1 

Diabetes mellitus 

La diabetes es un trastorno metabólico frecuente que se caracte­
riza por una hi pcrg luccmill soste nida de gravedad variable 
secundaria a la falta de insulina endógena. a su eficacia dismi­
nuida o a ambas COSllS. La enfermedad afecta aproximadamente 
al 2% de la pobl .. ción en Reino Unido. Aunque hay cieno grado 
de superposición. la diabetes se puede dividi r en dos tipos: 

l. Diabetes tipo I (d iabetcs meU itus insulinodependiente. 
DMID. diabetes de inicio jllveni l). que se produce habitual­
mente entre los 10 Y los 20 afios de edad, con síntomas agu· 
dos de polidipsia. poliuria. nicturia y pérdida de peso. Existe 
una asoc inción con HLA-DR3 y HLA- DR4. Se ha postu lado 
que la destrucc ión all toinrnune de las cé lulas de 10$ islotes 
pancreáticos interviene en la patogenia. Los di abéticos tipo I 
suelen ser delg:ldos y man itiestan una falta lota! de insll li na: 
pueden presentar cetoacidosis y precisan insulina para con­
trolar la glucemia. 

2. Diabetes tipo 2 (diabetes mell itus no insu li nodependiente. 
DMNID. di abetes de inicio en 1 .. madllrez). qlle en cambio se 
produce habitu almente entre los 50 y los 70 afios de edad . 
Los diabéticos tipo 2 suelen tener un exceso de peso y mani­
fi estan un3 defi cienc ia relat iva de insulina y/o resis tencia 
periférica a la insulina. El control metabólico suele requerir 
dieta y fá rmacos antidiabéticos orales. Posteriormente algu­
nos p..1cientes pueden precisar insulina para controlar la glu­
cemia. aun<lue muchos siguen siendo no insulinodependien. 
tes. La diabetes tipo 2 suele ser inicialmente asintomátiea y 
se descubre por casualidad. De foona alternativa. puede pre­
sentarse con infecciones recurrentes de la piel, vulva o glan. 
de del pene o. raramente. con compl icaciones como hemo­
rmgia vftrea. 

3. Pruebas diagnósticas 
• Un a conce ntració n de g lucosa en ayunas superior a 

6.7 mmol/I o más. 
• Una concentración aislada de glucosa superior a 10.0 mmolll 

o más. 
• Se rea li za una prueba de tolerancia oral a la g lucosa sólo si 

el diagnóstico es incierto. 
• La hemoglobina glllcosi lada (HBA le) refleja la cifra pro· 

medio de glllcosa sanguínea durante las 6 semanas previas. 
Normalmente. el 4-8% de la hemoglobina está glucosi la­
do : valores superiores a éste ret1ejan un control glucémico 
inadceu3do y son cl mejor indicador de la eficacia deltra­
tamiento. más que una detenni nación aislada de la cifm de 
glucosa. 

• La determinación de gl ucosuria en la orina es un medio 
crudo e inadecuado de monitorizar el control diabético. 

4. Tratamiento. Los diabéticos tipo I precisan insulina: los 
diabét icos tipo 2 re(luieren una pauta que incluye reducción 
de peso. ejercicio físico y control dc la d ieta. a menudo en 
combinación con agentes hipog lucemiantes orales y/o insu­
lina. Los fármacos hipoglucemiantes orales incluyen las sul­
foni lureas (p. ej .. gl icazida. glipizida) y las biguan idas (p. ej., 
metfonnina). También es imponante tratar de forma agresiva 
cua lquier problema asoc iado. especialmente la hipenensión 
y la hipcrlipidemia. 



5. Complicaciones sistémicas 
a. Rellales . La ncfropat(a se caracteriza inicialmente por 

prolcinuria microscópica . A veces puede producirse una 
enfcmledud renal grave que da lugar a insufi ciencia renal 
que requiere diálisis o lr:lSplanle. 

b. Vasculares. Aceleración de la atcrosclerosis de las arterias 
coronarias y de las extremidades inferiores . La afectación 
grave de las piernas puede causar ulcemción isquémica y 
gangrena de los pies y los dedos (Fig. 20. 17). 

Fi¡. lO. t 7 
Gangrena diabética. 

c. Nellrolúgicas 
• La polineuropalía sensorial afec ta principalmente a los 

pies con una distr ibuc ión «en gUltnte y calcetín», y 
puede causar úlceras pcrfonmtes neuropáticas no dolo­
rosas en los puntos de presión en las plantas (Fig. 20.18) 
Y urtropu!Ín dege nerativa (art icu laciones de C harcot) 
(Fig. 20. 19) . 

• Pu ede haher pará lisis de Jos pares craneales --dásica­
mente parál isis dcltercer par con respeto de la Pllpi la-­
debido n nfectación de los pequeños vasos. 

Fil·20.18 
Ulceraci6n neuropática diabética. 

Enfermedades sistémicas 

Flg.10.19 
Articulaciones de Charcot. 

d. LaS manifestaciones eutálleas incluyen au me nto de la 
susceptibilidad a las infecciones por bacterias y hongos 
(Fig. 20.20. aparición de ampollas en los pies y los dedos. 
necrobiosis lipoídica (Fig. 20.21) }' li podistrofia en los 
lugares de inyección de la insulina (Fig. 20 .22) Y grJ.nulo­
ma anular. 

NB: la neuropatia combinada con insuficiencia vascular y 
aumento de la susceptibilidad a la infección suelen dar lugar 

a gangrena en las ext remidades (pie diabético). 

Fig. 10.l0 
Moniliasis. 

6. Signos oftálmicos 
o. Comulles. Rct inopat í¡¡ e iridopatía (aumento de la trans­

iluminación del iris). 
b. Pocofreclle"'e~·. Cambios en la refracción. aceleración de 

la ctllarata se nil. rubcosis iridi s, paráli sis de los nervios 
mOlares ocul:lres e hi alos is asteroide. 

c. Raros. Papilopat(a. disociación pupilar luz-cerca, catarata 
de inicio agudo y mucormicosis ri noorbi taria. 
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Flg.IO.11 
Necrobiosls lipofdlca. 

Fig.lO.22 
Upodistrona diabética. 

Distrofia miotónica 

La d istrofia rn iotón ica (enfermedad de Steinert) se caracteriza 
por retraso d~ la relajación muscular después de interrumpir el 
es fuer.w voluntario (miotonía). El locus génico está en 19q I3.3. 

1. Lll he rencia es autosómiell domi nante. 
2. L<l prese nta ció n es en la tercera o sexta décadas de la vida 

con debilidnd de las manos y d ificultad para ca minar. Las 
generaciones sucesivas muestran un inicio progresivamente 
más precoz y una mayor gravedad de la enfer medad. un 
fenómeno denom inado «anlicipación». 

l. Signos 
a. Periféricm . Dificu l1ad para relajar un apretón de manos 

(Fig. 20.23). conl> unción muscular y debi lidad. 

Flg. IO.ll 
Dificultad en la relajaci6n de un apret6n de manos en una 
distrofia mlot6nlca. 

b. Celllrales . Expresión facial apenada (Fig. 20.24) causada 
por consunción fllcial bil ateral con meji ll as huecas y 
habla confusa por afectación de la lengua y los músculos 
farfngt.'Os. 

c. Otros. Calvicie frontal en los hombres (Fig. 20.25), hipo. 
gonadismo. anomalías endocrinas le ... 'es. miocardiopatía. 
cnfcrmed:ld pulmonar. deterioro intelectual y cambios 
óseos. 

4. Prue bas diagnósticas. La elcclromiografía muestra poten· 
ciales miolónicos y miopáticos. con aumento de la cifra séri· 
ea de crcati nci nasa. 

5. El tratamiento incluye ejercicio y prevención de las con· 
lrucluras. 

Fig. 10.2-4 
Expresi6n facial apenada en una distrofia miotónica. 

Fig.20.25 
Expresl6n facial apenada. calvicie frontal y catarata derecha en 
una distrofia miot6nica. 



6. S ignos oftálmicos 
a COIllUlles . Cataratas estrelladas de inicio precoz y plOsis. 
b. Pocofrecuentes . Oftalmoplejía externa, di sociación pupi­

lar luz-cerca. retinopatía pig mentari a leve y presión intra­
ocular baja. 

Eccema ató pico 

El eccema atópico (dermatiti s) es un trastorno cutáneo iJiopiíti­
co y a menudo fam iliar que puede asociarse con asma y fi!:bre 
del heno. 

l . La presentación es con prurito intenso en la época de lac­
tante. aunque puede darse a cualqu ier edad . 

2. Signos 
a. El eccema facial suel!: ve rs!: e n lactantes y conSla de 

pápu las pruriginosas. secas y critcmatosas (Fig. 20.26). 
b. El eccema flexural (Fig. 20.27) suele aparecer más tarde 

con afectación simétrica Je las fl exuras del codo y las 
rodi llas, muñecas y tobil los, con piel seca. liquenificaJa o 
excori ada. 

Fig.20.26 
Eccema infantil. 

Fig.20.27 
Eccema del adulto. 

Enfermedades sistémicas 

J. Las opciones Je tratamiento incluyen emolientes. prepa­
raciones Je brea de alquitrán y corticoides tópicos . 

4. Signos oftálmicos 
a. Comunes . Madarosis y blefaritis eslafi locócica. 
h. Poco frecuentes . Queratoconju nt ivitis crón ica. queralo­

cono y catarata de inicio precoz. 
c. Raros . Desprendim iento de retina. 

Enfermedad de Beh~et 

La enfermedad de l3 eh~et es un trastorno idiopático. mul ti sistém i­
co y recurrente que afecta típicamente 11 hombres jóvenes de las 
regiones orientales del Mediterriíneo y Japón . Se asocia con una 
prevalencia aumentada del HLA-1351 Y su subtipo HLA-Bw51 . 

l. La presentación es en la tercera o cuarta décadas Je la vida 
con lesiones localizadas como ulceraciones aftosas. 

2. Criterios diagnósticos mayores 
a. La e.~tomatiti.~ aftosa oral recurrellte es un hallazgo un i­

versal . Una úlcera aftosa típica es dolorosa y aplanada con 
una base necrótica amarillenta. Aparece e n grupos, que 
pueden afectar a la lengua (Fi g. 20.28). encías. labios y 
mucosa oral. 

• 

Fig. 20.28 
Ulceración aftosa en una enfermedad de Beh~et. 

b. Las lesio/les Cfllá/leas in cluye n cri te'ma ll odoHO (Fig. 
20.29). acneiformes (Fig . 20.30). tromhonebili s subcu­
tánea. exantema papulovesiculopu stu loso e hipersensi ­
bili dad. Esta últ ima se puede estudiar mediante la prue­
ba cutánea con "punciones» (patergia), e n la que se 
forma un a pústula después de arañar la piel con una 
aguja (Fi g . 20 .31) o frotando la piel y demostrando b 
aparición de líneas correspond ientes (dermatografismo) 
(Fig . 20.32). 

c. ULceración gel/ital recurre/lte del pene (Fig. 20.33) Y el 
escroto en los hombres y dc los labios y la vagina en las 
mujeres. 

d. Urdtis. anterior y posterior. 

701 
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Fil. 20.29 
l esiones c:uúneas parecidas al eritema nodoso en una 
enfermedad de 8eht;et. (Cortesla de B. Noble.) 

Fil. 20.]0 
Lesiones cutáneas acneiformes en una enfermedad de 8eht;et. 
(Corteia de 8. Noble.) 

Fil. 20.]1 
Pústula formada después de una punción en una enfermedad de 
8eht;et (prueba de patergia positiva). (Cortesía de B. Noble.) 

Fi,. 20.]2 
Hipersensibilidad cutánea demostrada mediante pres ión en la 
piel (dermatografismo) en una enfermedad de 8eht;et. (CortQla 
de B. Noble.) 

Fil. 20.]] 
Ulceración genital en una enfermedad de Beht;et. 

3. Criterios diagnósticos m enores 
a. A rtritis quc afectn n rodillas. tobi ll os y ocasiona lmente 

::uticulaciones sacroilíac::lS. 
h. I!:"pididimitis. 
c. Ulceracw n imeHillol. 
d. Vasculares. TromboOcbitis oblitcrante de venas superfi­

ci ales y profundas (Fig. 20.34). oclusión de los grandes 
vasos arteriales y formación de aneurismas. 

e. Neuro16gicos. Síndromes del tronco cerebral y meningo­
encefa litis. 

4. Enfe rmedad d e Be ht;e t completa. Cuatro criterios 
mayores que aparecen de forma si multánea o en momenlOS 
diferentes. 

5. Enfermedad de Be ht;e t incompleta. Uno dc los siguienlcs: 
• Tres criterios mayores. 
• Dos criterios mayores y dos menores. 
• Uveítis y Olro criterio mayor. 
• Uvcítis y dos crilerios menores. 

6. Tratamiento 
a. Tctraciclina o corricoides tópicos p..1ra las lesiones l ocalc~ 

como úlceras orales o genitales. 
h. Las opciones Icrapéuticas sistémicas incluyen corricoi ­

de~. a menudo combinados con colchici na. azat ioprina. 
ciclosporina. clorambucilo y Icvarni sol. 



Fig.20.34 
Venas superficiales dilatadas secundariamente a una 
t romboflebitis o bliteranr.e profunda en una enfermedad de 
Beht;:et. (Cortesía. de B. Noble.) 

7. Signos oftálmicos 
a. Comunes . Uvd tis anlerior. vi triti s y retinit is. 
h. Pocofrecuetlles . Peri llebiti s retiniana oclusiva. periartc­

ritis y edema de retina. 

Enfermedad de Crohn 

La e nfermedad de Crohn (ileítis regional) es una en fe rmedad 
recurrente, idiopática y crónica caracterizada por infl amac ión 
granu lomatosa, no caseo~a y mullifocal quc afecta a todo el 
espesor de la parcd inlcstinal. Generalmente afecta a la región 
ileocecal (Fig . 20 .35), aunque puede afedar a cualquier parte 
dellracto gastrointestinal. incluyendo la boca. 

Fig.20.35 
Enfermedad de Crohn que afecta a la región ileocecal. 

l. La presentación es en la scgunda o tercera décadas de 
la vida con liebre, pérdida de peso, diarren y dolor abdominal. 

2, Manifestaciones extraintestinales 
a. Orales . Glositi s (Fig. 20.36) Y ulceración aftosa. 
h. Cután eas . Eritema nodoso, pioderma ga ngrenoso (Fi g. 

20.37) Y psori asis. 

Enfermedades sistémicas 

Fig.20.36 
Glositis en una enfermedad de Crohn. 

Fig.20.37 
Pioderma gangrenoso en una enfermedad de Crohn. 

c. Esqueléticas . Acropaquin. artri tis periférica aguda. sa­
cmi leítis y espondil itis anqui losante. 

J. Las complicaciones incluyen obstrucción intestinal debida 
a formación de estenosis (Fig. 20.38). fístulas pcri rrecta1es. 
abscesos y fis uras. y hepatopatía. 

4. Las pruebas diagnósticas son endoscopia y biopsia. 
5. Las opciones de tratamiento incluyen soporte nut ri eional. 

corticoides, antibióticos. inrnunosupresores y cirugía. 
6. Signos oftálmicos 

a. Poco frecuelltes . Uveíli s anterior aguda. co njunl iv itís. 
epicsc!eri ti s e infi It rados corncalcs periféricos. 

b. Raros . Peritlebitis retiniana. 

Fig. 20.38 
Enema de bario que muestra estre,hez y ulceración (¡en espina 
de rosa» en una enfermedad de Crohn. (Cortesía de S. Ghiacy.) 
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Enfermedad de Lyme 

La enfennedad de Lyme (borrel iosis) es una infección causnda 
por una espiroqueta. BOr/dia bwgdorferi. que se trnn smite a 
través de la mordedu ra de l vector. la garrapata Ixodes ricilll/$. 
L.1S man ifestaciones sistémicas son complejas y es mejor cata­
logarlas como precoces y tarcHns. 

l . El estadio precoz se presenta varios días después de la mor­
dedura con una lesión cutánea progresiva anular que es 
patognomónica (eritema crónico migrlllls ) y que puede 
acomJXlñarse de síntomas constitucionales y linfadenopmías. 
Puede durar varias se man:.s y ~e resuelve incluso si n trata­
miento. Las compl i cacione~ . neurológicas (parál isis de pares 
craneales. men ingitis) y curdf¡ lcas (defectos de conducción. 
miocarditi s). puedc n aparecer ni cabo de 3-4 seman a~ des­
pués de las manifestaciones iniciales. 

2. Las compl icaciones tardías. generalmente artritis crónica de 
grandes arti culaciones. pueden aparecer después y causar 
problemas durante años. También puede haber polineuropa­
tía y acrodermati tis crónica. 

l . Las pruebas diagnosticas incluyen PCR y ELlSA. 
4. El trata miento se reali7..a con doxiciclina oral o ceftriaxo­

na endovenosa para In afectación ncurol6gica. 
5. Signos oftálmicos 

a. CO II/ulles . Fotofobia. dolor. edema periocu lar y conjunti ­
viti s. 

b. Poco frecuentes . Querutitis. uveíti s anterior. uveíti ~ inter­
media. neuri tis óptien, ncurorret initi s y parálisis de los 
p;¡res craneales. 

c. Narol· . Coroidi tis mult ifocal periférica y peril1ebitb reti­
niana. 

Enfermedad por arañazo de gato 

La enfermedad (fiebre) por arañazo de gato es una in fección 
subaguda causada por un baci lo gramnegativo pequeño. Bar/o ­
/I ef/a "ellse/ae. que se transmite por el arañazo o la mordedurn 
de un animal infectado. generalmente un gato. 

l . La presentación es a cunlquier edad con una pústula en el 
lugar de la inoculación seguida de síntomas eon.,ti tucionales. 
linfadenopatía y eritcma nodoso. 

2. La enfermedad diseminada es rara. aunque puede nfect:lr 
a indi viduos inmunocomprometidos. Se caracteriza por 
encefalit is. hepatiti s, neumonía, esplenornegal ia. formaci6n 
de absceso esplénico y ostcomieliti s. 

l. Las pruebas diagnósticas incl uyen hemocultivo y título de 
anticuellJOs inrnunonuoresccntes . 

4. El tratamiento se renli za por vía oral con doxicicl in a y 
rifampicina: el microorganismo también es scnsible n cipro· 
l1oxacino y cotri moxazol. 

5. Signos oftálmicos 
a. Pocofrecllellles. Neurorret initis. 
b. Noros . Síndrome ocu loglandul ar de Parinaud. uveí t i~ 

intermedia, retinitis multifocal aguda. perinebitis rctini a­
na y desprendi miento <le rctina ex udativo. 

Esclerosis múltiple 

La esclerosis múlti ple (EM) es una enfermedad id iopática. 
remi tente y desmie lini za nte que afecta a la sustancia bla nca 
dentro del SNC, 

l . L..a presentación cs en la tercera o cuarta décadas de la vida 
con afectación remitente/recurrente que tiene lugar con una 
frecuencia al azar y de una duración impredecible . 

2. Signos 
o. Mid/do e.~pÍllol. Debilidad. rigidez, trastornos csrinteria· 

nos y pérdid'l senSOIial con una distribución ",en pantalón,.. 
b. Tronco cerebral. Diplopía. nislagmus, disanria y disfagia. 
c. Hemisferio cerebral. Hemi paresia. hcrnianopsiay disfasia . 
d. Psicológico .~ . Pérdid:\ intel ectual. depresión. e uforia y 

demem;ia. 
3. Los signos transitorios inc luyen e l sig no de Lhennitte 

(sensaci6n eléctrica al fl exionar el cuello). síndrome di ~ar­

tria-desequ ilibrio-d iplopía y fenómeno de UhthoIT (empoo­
ramiento progresivo de la visión u otros síntomas con el ejer· 
cicio o aumento de la tempcrmura cOllJOral). 

4. Pruebas diagnósticas 
a. L..a pUllciólI llllllbar mueslm la ex istencia de leucoc it~is. 

cifra de IgG > 15% de las proteínas totales y bandas oli­
goclonnles en la clectroforesis de proteínas. 

b. La RNM muestra la pre~encia de placas pcri ve ntricu lares 
ovaidcns y en e l cuerpo ca lloso (;On sus ejes largos per­
pendicu lares a los bordes ventriculares (I't~ r Figs. 18.24 y 
18.25) . Las placas de desmielinización ag ud a pueden 
realzarse con gadolinio en las imágenes oon cargn TI . 

5. Las opciones de tratamiento son corticoides sistémico!> e 
interrer6n beta- I a. 

6. Signos oftálmicos 
a. Comu nes. Neu rit is ó pt ica (generalmente re trobu lbar). 

oftalmoplejía intemuclear y nistngmus. 
b. Poco frecuelltes. Desvi:lción oblicua. pam lisis de los ner· 

vios motores oculnres y hcmi anopsia. 
c. Raros . Uveítis intemlcdi a y perillebiti s reti niana. 

Esclerosis sistémica 

La esclerosis sistémica e;:s una enfcmledad del tej ido concctivo 
idiopática y crónicll que afecta a la piel (csclerodennia) y los órga­
nos internos. afectando frecuentemente a mujcres por debajo de 
los 50 años de edad. El riesgo de :lfL-ctac i6n de los 6rganos inter­
nos es proporciona l a In ex tensión de la afectación cutánea. La 
esclerosis s i ~témica puede ser (a) limitada. (b) difil.W, Ce) .fin esck­
IVdemlia y (d) solo{Joda con otras enfe rmedlldes autoinmunes. 

l. La presentacion es en la cuarta a sexta décadas de la vida 
con un fe n6meno de Rnynaud. 

2. Signos 
a. Piel 

• Engrosamiento y esti ramiento de la piel en lIlanos. pies. 
eara y \fonco (Fig. 20.39) que dan lugar a un aspecto 
céreo. 

• La ti brosis subcutánea causa retracción de la piel. afil a­
miento de los dedos con pérdida de los pulpejos (escle-



Fig. 20.39 
Esclerodermia que afecta a la piel abdominal. 

rodacti lia) (Fig. 20.40) Y depósito suocutánco de calcio 
(calei nosis). 

• Suelc desarrollarse un aspecto facia l típico caracteriza­
do por una expresión fija . movimientos restrictivos de 
los labios y «afil amiento» de la nariz. 

b_ Órgallos 
• Dismotilidad esofágica. 
• Enfermedad del corazón. pu lmones y ri iíón. 
• Art riti s leve y miositis. 

Fig. 20.40 
Esd erodaail ia. 

3. Pruebas diagnósticas. Anticuerpos an t inucleare~ positivos 
en el suero junto con Olms autoanticuerpos: biops ia cutánea. 

4. El tratamiento no re.~ul ta satisfactorio. 
5. Signos oft:ii.lmicos 

a. ComUlles. Esti ramiento de los párpados y telangieetasia. 
b. Pocofrecuelltes . Queratoconj untivilis seca. 
c. Raros . Acortamiento de los fondos de saco conj untivalcs 

y cambios vasculares. epiesclerit is nadu lar. eXl:avaeiones 

Enfermedades sistémicas 

esclerales. manchas algodonosas reti nianas y zonas de no 
perfusión eoroi dea que sólo se ven con angiografía con 
fluoreseeína. 

Esclerosis tuberosa 

La esclerosis tuberosa (enfermedad de Bourncville) es una faco­
matosis caracterizada por la tríada (a) epilepsia. (b) re/raso 
mental y (c) adelloma sebáceo. aunque no están presentes todos 
los síntomas de fOl111a invariable. 

l . La he rencia es autosómica dom inallle. 
2. Signos 

a. Piel 
• De for ma universal. hay un adenoma sebáceo . que 

consta de pápu las rojas fi broangiomatosas con una dis­
lri bm.:ión en mariposa alrededor de la nari z y las meji ­
llas (Fig. 20.41 ). 

Fig.20.41 
Adenoma sebáceo en una esclerosis tuberosa. 

• Las manchas en hoja de fresno son zonas hipopigmen­
tadas en ellronco (Fig. 20.42). piernas y cuero cabel lu­
do. En los niños con la pigmentación cutánea dispersa 
se detcctan mej or e mpleando luz ul travioleta. bajo la 
cual emiten fluoresce ncia (lámpara de Woo<I). 

• Las manchas de chagrín (pie l de zapa) son un engrosa-
miento difuso sobre la rcgión lumbar (Fig . 20 .43). 

• Placas fibrosas en la freme (Fig . 20.44). 
• Apénd ices cutáneos ( /II0flUSClIIII fibro~o pendu lar). 
• Manchas café con leche. 
• Hamartomas subungucales (Fig. 20.45). 

b. Neurológicos . La presencia de hamartomas cerebra les 
astrocíticos dispersos es universal (Fig. 20.46). 

c. lIematomas viscerales. Renales (angiomiolipomas) y car­
díacos (rabdomiornas). 
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Fil ' 20.42 
Mancha en hoja de fresno en una esclerosis tuberosa. 

Manchas de chagr ín (piel de zapa) en una esclerosis tuberosa. 

Fil. 20.44 
Adenoma sebáceo extenso y una placa fibrosa en la frente en 
una esclerosis tuberosa. 

Fig.20.4S 
Hamartoma subungueal del dedo meñique del pie en una 
esclerosis tuberosa. 

Fil. 20.46 
Te axial que muestra un hamartoma astrocítito 
periventr icular. (Cortesi3 de K. NI.cnal.) 

3. El trata miento supone el control de la epilepsia y el trata­
miento del trastorno mental y de conducta. 

4. Signos o ftá lmicos 
a. Comune.~ . Astrocitomas retinianos en el 50% de los casos. 
h. Poco frecuentes . Manchas hipopigmentadas en el iris y la 

retina, papiledema y parálisis del sexto par pueden produ­
cirse debido a aumento de la presión intracraneal. 



Espondilitis anquilosante 

La espondi li tis anqu ilosanle (EA) es una espondiloarlropalfa. 
que supone principalmente la existencia de inflamación. calcifi · 
cación y fi nalmente osificación de los ligamentos y las cápsulas 
de las aniculaciones . con el resultado de anquilosis ósea del 
esqueleto axial. Afecta tfpicamente a los hombres. el 90% de los 
cuales son HLA-8 27 positivos. 

l. La presentación es al principio de la vida adul ta con el ini ­
cio insidioso de dolor y rigidez de la parte baja de la espalda 
o las nalgas. Esto es inici almente peor después de la inactivi­
dad. pero puede agravarse al levantar peso. 

2. Signos 
a. Artriti~'. En o rden de frecuencia. las art iculaciones más 

afectadas son las sacroilíacas. columna. caderas. costillas 
y hombros. Ti ene lugar una limitación progresiva de los 
movi mientos espinales (Fig. 20,47): de fo rma caracterís­
tica. la columna queda fijada en flexión . La reducción de 
la movilidad de la caja torácica puede predisponer a infec­
ción pu lmonar. 

b. Elltesopatía de la fascia plantar y el tendón de Aquiles. 

Fil. 20.47 
Limitación de la flexión espinal en una espondilitls anquilosante 
avanzada. 

J. Asociaciones . Enfermednd intlmnatoria intestinal (artrit is 
colítica). 

4. Complicaciones. Fibrosis pulmonar apical. insuficiencia 
aórtica y defectos de conducciÓn cardíaca. 

5. Pruebas diagnósticas. L'l VSG está lmmentada. La radio­
logí:! de las articulaciones sacroilíacas pone de manifi esto la 
existencill de ostcoporosis yuxtaarticular en las primeras eta­
pas. seguida posteriormente de esclerosis y obliteración ósea 
de la art iculación. Los ligamentos espinales pueden mostrar 
también calcificación (<<col umna en bambú») (Fig. 20 ,48). 
como muchas otras art iculaciones lIfectadlls por el proceso 
innamatorio. 

6. Las opciones de tratamiento incluyen fi sioterapia. AINE, 
sulfasalazina e inyecciones intraarticulares de corticoides . 
Puede ser necesaria la cOITCcción quinírgica de las deformi­
dades óseas. 

7. Signos oftá lmicos. Uvcftis anterior aguda en el 30% de los 
casos . 

Enfermedades sistémicas 

FIl. 20.48 
Grave afectaci6n espinal en una espondilitis anquilosante 
con puentes 6seos por sindesm6fitos (<<columna en bambú»). 
(CortfIsla de S. Gh,Ky.) 

Estenosis carotídea 

L'l estenOSis carotfdca se refiere a un eSlreChamiento ateromato­
so, a menudo asociado con ulceración. en la bifurcación de la 
arteria carótid,t común . La irregularidad de la pared del vaso 
puede actuar como fuente de émbolos cerebrales y retinianos 
compuestos por plaquetas y fibri na (émbolos blancos) o peque­
ños fragmentos de mnteria l ateromatoso (placas de Hollcnhorst). 

l. LlI presentación es en la séptima a la novena décadlls de la 
vidu con: 
• At aques isqué micos retin ianos transitorios (amaurosis 

fugax). 
• Oclusión de la arteria re tiniana. 
• Ataques isquémicos cerebrales transitorios. 
• Accidente vascular cerebral. 
• Síndrome iS<luémico ocular. 
• Retinopatía diabética asimétrica -el ojo ipsilateral tiende a 

estar relativamente respetado-. 
2. Signos 

a. La palpaci6fl de las arterias carót idas cervicales del 
paciente debe hacerse de forma suave para evitar e l des· 
prendimiento de un trombo. Unll estenosis grave o com­
plcta se asocia con un pulso carotídeo d isminu ido o 
ausente. Otros pu lsos periféricos pueden estar también 
disminuidos en la aterosclerosis generalizada. 

b. Ll1 auscultació" sobre una estenosis parcial da lugar a un 
ruido que se detecta mejor con la campllna del cstetoscopio. 
Es importante auscultar a lo largo de todo el recorrido de la 
arteria y pedir al paciente que contenga la respiración . El 
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ruido más gr'.Jvc es el (¡ue tiene un lona alto y es blando ~r· 

que indica la cxiSlcncia de una estenosis rígida. Cuando la 
luz está estrechada un 90% o más. el ruido dcsap;:LI'l!ce. 

3. Pruebas diagnósticas 
a. La expluraciólI (/ob/e es una prueba diagnóstica no ¡nva­

siva que supone In combinación de una ecogmlTa en tiem­
po real y de alta resoluci6njunto con un análisis con Dop­
plcr del nujo (Fig. 20.49). 

Fig.20.49 
Ecografia con Doppler color que m..Jestra una estenosis carotldea. 

h. La allgiugmJill COIl re.~olla"cifllllagnét;ctl 110 es invasiva 
y es exacta (Fig. 20 .50) . 

Fig.IO.50 
Angiorresonancia que muestra una estenosis grave de la arteria 
carótida imerna derecha. (Cort~.I~ de O.TIIO""" .) 

c. La ollgiugrafío carolídea es el método más exacto (Fig. 
20.51). pero tiene un riesgo importante de complicacio­
ncs. Su resolución se puede mejorar mediante la re ti rada 
(sustracción) di gital de las interfe rencias de base. lo que 
Jeja sólo la inltlgcn llrtcrillJ (Fig. 20.52). 

Fig.10.51 
Arteriografia sin sustracc1ón que muestra una eStenosis grave 
de la arteria carótida interna derecha. (Corte.l. de D.Thome.) 

Fig.10.52 
Arteriografia con sustracción digiul que muestra una estenosis 
grave de la arteria carótida interna derecha. (COrte.1a de D.T"hotm5.) 



4. El tratamiento tie ne como objeti vo preven ir el accidente 
vascular ce rebral y la afectaci6n vis ual permanente de la 
s iguiente forma: 
a. Medjdru; gel/erales para corregir los facto res de riesgo 

asociados como consumo de tab'Jco. hipertensión. diabe­
tes. obesidad. hipercolesterolemia y arritmias cardíacas. 

h. Tratamie"tQ alltiplaquetario , 
• Aspirina 75-300 mg cada día. 
• Aspirina combinada con dipiridamoJ 200 mg cada dra, 

si la aspiri na sola no es efectiva, 
• Clopidogre l 75 mg cada día, s i las otras medidas no son 

efectivas. 
c. Anticoagulalltes orales como la warfarina s i pers isten los 

ataques isquémicos cerebrales tr:lflsi torios a pesar del tra­
tamiento antiplaquetario. 

d. La endarterectomía carotídea (Fi g. 20.53) está indicada 
en pacientcs con cstenosis sintom{itica superior al 70%. 

Fig.10.5J 
Cicatriz después de endarterectomia caroddea. 

5. Signos oftá lmicos 
a. Comulles . Amaurosis fu gax. 
b. Poco frecuentes . Placas de Hollcnhorst y oclusión de la 

arteria retin iana. 
c. Raros . Rctinopa tía hi potcns iva (fl ujo lento) y síndrome 

isquémico ocular. 

Granulomatosis de Wegener 

La granuloma\osi~ de Wegener es un trastorno granulomalOso 
mu lti sis témico idiop:ítico caracterizado por una vasculi lis gene­
ralizada de los vasos pequeños que afecta predominantemente (J I 

tmcto respiratorio y los riñones. Afecta a los hombres con mayor 
frecuencia que a las mujeres. 

l . La presentación es en la quinta década de la vida, a menu­
do con síntomas pulmonares. 

Enfermedade s sistemicas 

2. Signos 
a. Tracto respiratorio 

• LlIlIfectllció n del tracto respiratorio superior por infla­
mac ión granulomatosa necrot;zante puede dar lugar u 
perforación del tabique nasa l. deformidad nasal en silla 
de montar y fístula nasal-pamnasaJ. 

• La afectación del tracto respimtorio inferior puede dar 
lugar a lesiones nodu lares. infiltrados y cavitación con 
niveles líquidos (Fig. 20.54). 

Fig.10.54 
Radiografia de tórax que muestra una cavitación en una 
granulomatosiS de Wegener. (COrtef.~ de S. Ghi:o.cy.) 

b. 6rgallo.s 
• Glomeru loncfrilis necrotizan te. eon insuficiencia renal. 
• Vaseuli tis focal que ¡¡fecta al b.uo. corazón y gl:índulas 

supmrrcna lc~ . 

c. Nellrol6gicos . Polineuritis y meningoencefal itis. 
l. Pruebas diagnósticas. Los 1II1ticuerpos anl ic iloplusma de 

neulrófilo (e-ANCA) se encuentr:lIl en más del 90% de lo ~ 
pacicntc~ con enfermedad grave. 

4. El trata miento se reali za con cort icoides s istémicos y 
cic lofosfamida. 

5. Signos oftálmicos 
a. COIllImes. Obstrucc·iÓn nasolagrimal y dacriocisti tis, 
b. Poco freCllell1(!,~ . Escleri tis y <Iucratit is ulcerativa peri férica. 
c. Raros. SeudOl Ulllor orbitario y pcriarteri ti s reti niana oc lu­

siva. 

Hipertensión 

La hipenensión suele ser idiopática (esencial) y ocasionalmente 
es sccundariu a UI1 trastorno renal o metabólico. 
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l. La pre sentación suele seren la quinta o sexta décadas de ta 
vida. 

2. Signos . Elevación de la presión arterial por encimll de 
140190 (aunque el grado de elevación necesario para el diag­
nóstico de hipertensión varia con la edad). 

J. Complicaciones 
• Hipertrofia ve ntricular izquierda y la insuficienci:1 pos­

terior. 
• Aumento del riesgo de atero~clerosis que da tugur a car­

diopaHa coronaria y accidente vascular cerebral. 
• Enfermedad renal. 

4_ La'> opciones de trataIniento son la modificación del estilo 
de vida (ejercicio, reducción de l peso, disminución de la 
ingesta de sal y del consumo de alcohol) y tratamiento far­
maco[ógico (diuréticos, bctab[oqueantes, bloqueantes de los 
canales de l calcio, inhibidores de [a ECA, antagonistas del 
receptor de la angiotensina 11 yalfab[oqueantes). 

S. Signos oftálmicos 
a. Comulles . Arterioloesclerosis retiniana y oclusión de una 

rama de la vena retiniana. 
b. Poco¡reclIentes . Retinopatfa. oclusión de la arteria reti­

niana. macroaneurisma de la urteria retiniana, neuropatía 
óptica isq uémica anterior, infartos coroideos y parálisis de 
[os nervios motores ocu[ures . 

c. Raros . Desprendimiento de retina exudativo (en la eclamp­
sia). 

Homocistinuria 

La homocisti nuri u está causada por una deficiencia de cistatj()· 
nina-f3 -sintctasa. lo que da lugar a la acumulación de homocis­
teína y mctionina. El cuadro es fe notípicamente similar al sín­
drome de Marfan. pero con unu tendencia a la trombosis. 

l. La herencia es autosómica rcccsiva. 
2. Signos 

• Pelo rub io con rubicundez malar (Fig. 20.55). 

Fi¡.lO.55 
Pelo rublo y rubltundel: malar en una homodstinurla. 

• Hábito marfanoide. pero la aracnodactilia es infrecuente. 
• Retraso mental y trastorno psiquiátrico. 

3. Complicaciones 
• Ostcoporosis y fracturas por aplastamiento espontáneas. 
• Trombosis en cualquier vaso y a cualquier edad. especial­

meme en el postoperatorio y posparto. 
4. El tratamiento se realiza con piridoxina oral para reducir 

los valores de homocistefna y metionina. 
S. Signos oftálmicos 

a. Comu"es . Ectopi a [cntis. 
b. Poco ¡recuentes . Miopfa y desprendimiento d~ retina. 

Infección genital por Chlamydio 

La infección genital por Chlamydia se transmite sexual mente y 
está causada por los seroti pos D- K de Chlamydia IracllOmatis. 

l . En los hombres la infección por Chlam)'dia es la causa más 
frecueme de «uretritis inespecffica» (NSU) y de «uretritis no 
gonoc6cica» (NGU). También puede causar epididimilis y 
actuar como desencadename de la enfermedad de Reiter. 

2. En las mujeres Chlam)'dhl puede causar piuria aséptica. 
cervicitis. salpingiti s. peritonitis y perihepatiti s (sfndrome de 
Filz-Hugh-Curtis). La salpingilis crónica puede dar lugar a 
inferti lidad. 

J. Tratamiento. Doxiciclina 100 mg cada 12 horas durante 
7 días o una dosis única de azitromicina 1.000 mg. 

4. Signos oftálmicos 
a. Poco ¡recuentes. Conjuntivitis fol icular del adulto. 
b. Raros. Conjuntivi ti s neonata!' 

Lepra 

La lepra (enfermedad de Hansen. hanseniasis) es una infección 
granu [omatosa crónica causada por un bacilo áci do-alcohol 
resistente. MycubacleriulII leprae. No se conoce e[ modo exac­
to de infección. aunque el tracto respiratori o superior parece ser 
probablemente la puerta de entrada. 

l . La lepra lepromatosa es una infecc ión muhisisté mica 
generalizada con lesiones extensas en la pie l. nervios perifé~ 
ricos. tracto respiratorio superior. sistema rcticuloendotelial. 
ojos. huesos y testícu los. Los signos importantes son: 
a. Piel. Eritema nodoso, placas (Fig. 20.56) Y nódulos (Fig. 

20.57). 
b. Nariz . Engrosam iento de la mucosa y nariz e n silla de 

mamar (Fig. 20.58). 
c. Nellrológicos. La neuropada periférica da lugar a pérdida 

de la función sensorial. autónoma y motora . 
• L¡¡ neuropatía sensori¡¡[ favorece [os traumulÍsmos que 

pueden dar lugar a ¡¡(;ortamiento de los dedos (Fig. 
20.59) por un gran número de mecanismos . 

• La neuropatía autónoma da lugar a piel seca. fis urada y 
con tendencia a la infección: a menudo a esto se añade 
un¡¡ infección bacteriuna secundaria, con gmn destruc­
ción de los tej idos. 



Fig.20.56 
Placas cutáneas lepromatosas. 

Fig. 20.57 
Nódulos cutáneos lepromatosos. 

• La neuropatía motora se ejemplifica por la deformidad 
de la «mano en garra», debido a parálisis de l nervi o 
cubitll l. 

Enfermedades sistémicas 

Fig.20.58 
Nariz en forma de silla de montar en una lepra. 

Fig.20.59 
Acortamiento de los dedos en una lepra. (Cortesía de T. Ffytche.) 

2. La lepra tuberculoide está limitada a la piel y los nervios 
periféricos. 
a. Piel . Lesiones anu lares. anestésicas e hi popig mcntadlls. 

con los bordes sobreelevados (Fig. 20.60). 
b. Nervio.\" . Engrosamiento de los nervios sensoriales cutá­

neos. 
3. El tratamiento se realiza con dapsona. rifampicina yelofa­

zi mina. 
4. Signos oftálmicos 

a. Comunes. Madarosis y lagoftal mos debido a parálisis del 
sépti mo par. Querat iti s neurotr6fica debida a afectaci6n 
trigeminal. 

b. Poco frecuentes . Uveíti s anterior. 

7tt 
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Fig.10.60 
Zonas cutáneas hipopigmentadas en una lepra. 

Lupus eritematoso sistémico 

El lu pus eritematoso s isté mi co (LES) es una enfermedad 
autoinmune y !lO organocspec ífica del tej ido conect ivo , caracte­
rizada por numerosos a Uloant icuerpos e inmunocomplcjos cir­
culantes. que median entre una vascul it is dise minada y una 
lesión tisular. Afecta predominantemente a mujeres jóvenes . 

l. La presentación es en la tercera a qu inta décadas de la vida 
con fatiga bilidad sin afectación específi ca de un órgano. Dc 
forma alternati va. la enfe rmedad puede presentar una artral ­
gia simétrica. 

2. Signos 
a. MIlCocllfálleos. Exantema fac ial «en alas de mariposa» 

(Fi g. 20.61). exantema discoi de (Fi g. 20.62), vascul itis. 
telangiectasia. fotosensibil idad. alopecia. ulceración oral 
y fenómeno de Raynaud . 

b. Museuloesque/éticos . Artritis. miositi s y tendinit is. 
e. Rel/ales. Glomerul onefri(is. 
d. Cardiovaseulares. Pericard iti s. cndoeardit is. miocard itis 

y oclusiones arteri alcs y venosas. 
e. Pullllouare.\'. Pl eures ía. atclcetasias y "pulmones enco­

g idos». 
f Hematopoyéticos . Anemia. trombocitopeni a. linfopenia y 

leueopcnia. 
g. Reti(:uloendoteliale~· . Esplenomegal ia y linfadenopa tía. 
h. Neurolúgicos . Polineuritis. paráli sis de los pares cranea­

les. lesiones de 1" médula espin al. epil epsia. accidente 
vascular cerebral y psicosis. 

3. Pruebas diagnósticas 
• La VSG está elevada. pero la proteína e n:activ" no suele 

est"rlo. 

Fig.20.6 ' 
Exantema «en alas de mariposa» en un lupus eritematoso 
sistémico. 

Fig.20.62 
Lupus discoide. 

• Puedcn exi stir d iversos autoanticuerpos incluycndo anl i­
coagulante dc1 lupu s. anti fosfol ípido y anti nuclearcs. 

4. Las opciones de tratamiento incl uyen antipal údi cos . 
AINE. conicoides y agentes ci totóxicos. 



S. Signos oftálmicos 
t I . Comllnes. Madarosis y quenuoconjuntivitis st."C3. 
b. Poco frecllentes. Queratitis ulcerati va periférica. 
c. Raros . Esc lerit is. va~culitis reti niana y neuropatía óptica. 

Miastenia gravis 

L..1 miastenia gravis es una enfCfIll(.'(jad autoi nmune en la que los 
anticuerpos median la lesión y la de~tmcc ión de los receptore~ 
de acctilcol ina en el músculo estriado. 1 ... 1 afectación rcsu ltame 
de la conducción neuromuscularda Jug:lr a debi lidad y fatigabi­
lidad de 13 museulaturn eS(luclética. pero no de los múscu los 
card í3co e in vol untarios. La enfermedad afecta a las mujeres 
con una frec uencia que es el doble que entre los hombres. La 
miastenia put:dc ser (3) Del/In,. (b) hl/fbar o (c) gCllcra!izadn. 

l. 101 presentación suele ser en la tercem década de la vida. pero 
puede ocurrir en cualquier momento de.\opués del primer año de 
edad . habitualmente con ptosi", o diplopía. Los pacie.ntes con 
af<,-cl:lción generaliz.1da present:m f:lli gtt no doloI"OSiI a menudo 
desencadenada por el ejercicio. que puede empeorar hacia el 
fi n31 del día y provocada por las ink-ccioncs o el estrés. 

2. Signos . El s igno más im portan te es la fa tigabi lidad. q ue 
3fecta a la musculatu ra de las pi ernas y la encargada de la 
ex presión facia l. movimientos ocu lares. mastic3c ión y habla. 
o. Periférico!>. Debi lidad. especia lmen te de los brazos y los 

músculos proximales de la!> piemas. Puede haber un3 con­
sunción muscularpenn:mente en los clIsosde larga duración. 

b. Faciales . Falta de expresión (fades miopática) y ptosis. 

Enfermedades sistémicas 

c. nl/lbares. Dilicultlldes para tragar (disfag ia). h:lblar (di -
5,;lrt ria) y masticar. 

d. Re!>p;ralorjo~·. La dificultad para res pirar es rara. pero 
grave. 

l. Pruebas diagnósticas 
• Prueba con edrofon io pos itiv3 (VI" Capítu lo 18). 
• Aumento de las cifras de tmticuerpos frente al receptor de 

la aceli lcoJina en suero. 
• TC (Fig. 20 .63) o RNM del tórax para detectar la presen­

cia de un ¡imoma, que ocurre en el JO'it de los pacientes. 
Los pacientes por debajo de los 40 años de edad s in limo­
ma suelen tener un timo hi perplásico: e n los pac ientes 
ancianos el timo suele ser normal (atrófico). 

4. Las opciones de tratamiento son fármacos anticoli nesterasll 
(piridostigmi na. neostigmi n:l). corticoidcs, fámlacos inmuno­
supresores (azatioprina. cic losporina), plasmafércsis, inmuno­
globu linas cndovcnosas y IÍmectomía. Los pacientes con mias­
tenia ocu lar pura no suelen beneficiarse de la timcctomía. 

5. Signos oftálmicos 
a. Co",,, ,,el· . Ptosis y diplopía. Inc apacidad para ma ntcncr la 

mirada h:lci:1 arriba. Signo de «fascicu lación palpcbrah. 
de Cogan. Debilidad del orbicular de los ojos con com­
promiso del cierre pal pebral. 

b. Poco freC/l entes. Oflalmoplejfa seudointcmuclear. 

NH: Puede haber defectos extrai'ios de la motilidad ocu­
lar; por lo tanto, la miastenia debe tenerse en cuenta en el 
diagnóstico diferencial de cualquier trastorno de la motil i· 
dad ocular que no siga un patrón reconocido. 

Fil. 20.6] 
Te del mediastino que muestra un ttmoma. 
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Neurofibro matosis-I 

La neurofi bromatosis- I (NF~ l. enfe rmedad de von Reckling­
hausen) es una faco matosis que afecta pri nci pal mente al creci­
mien to cel ular de los tejidos ne rviosos. El locus géni co se 
encuentra en 17q I l. 

l. La herencia es aulosómica domi nant.e con pe netrancia irre­
gular y expresividad variable. 

2. Signos 
a. Tumores lIeurale.~ en el $NC y en nervio~ craneales. peri­

féricos y simpáticos. 
b. Esqueléticos. Tall a baja. macrocefalia (cabeza grande) 

leve (Fig. 20.64). hemiatrofi a fac ial (Fig. 20.65). ausencia 

Fig.20.64 
Microcefalia leve en una neurofibromatosis-1. 

Fig.20.65 
Hemlatrofia facia l derecha y fibro mas molluseum en una 
neurofibromatosis-1. 

de! asa mayor del hueso esfenoides (ver Fig. 18.117). esco· 
liosis y adelgazamiento de la corteza de los huesos largos. 

c. Piel 
• Manchas de café con leche. que son placas planas y de 

color marró n claro (Figs. 20 .66c y 20 .67) . Aparecen 
durante el primer año de vida y aumentan de tamaño y 
en número durante la infanc ia: los ado lescentes y los 
adultos tienen invariablemente más de seis. 

Fig.20.66 
Neurofibromatosis-1 . (a) Nódulos de Lisc:h: (b) fibromas 
molluscum: (el mancha café con leche: (d) edema de la 
papila óptica debido a gl ioma del nervio óptico. (Corte.ía 
delWilmer Eyc tnstitute.) 



• 
• 

• 
Fig.20.67 
Manchas café con leche en una neuroflbromatosis-1. 

• Pecas axilares, que suelen volverse evidentes nlrededor 
de los 10 años y son pntognomónicns, 

• Fibroma fIIvlluscufII , que consta de nódu los pigmenta­
dos, pedunculados y blandos (Fig. 20.(8) que a menudo 
están ampliamente distribuidos por todo el cuerpo (Fig. 
20.69 Y ver Fig. 20 .66b). Empiezan 11 aparecer hacin In 
pubertad y aumentan en mimero n lo Inrgo de In vidn. 

Fig.20.68 
Fibromas mol/uscum en una neurofibromatosis-1. 

• Neurofibronms plexiformes, que pueden asociarse con 
pigmentació n y sobrecreci miento de los tejidos blan ­
dos suprayacentes (Figs. 20.70 y 20 .7 1). Los neurofi ­
bromas plexiformes pueden existi r en e l nacimiento o 
aparece r durant e la infanc ia y pueden produci rse e n 
cualqui er parte del cuerpo. En un número muy peque­
ño de pacientes afeclan n la cnra y causan desfiguración 
(Fig. 20.72) . 

3. Lns asociaciones ineluyen neoplasias. hipertensión y relra­
so mental. 

4. Signos oftálmicos 
a. Comulles . Neuroli bromas pnlpebrales y nódulos de Lisch 

( ver Fig. 20.66a). 
b. Poco frecuentes . Glioma de! nervio óptico (ver Fig. 20.66d). 

cctropión uvenl y glaucoma. 

Enfermedades sistémicas 

Fig.20.69 
Fibromas molluscum extensos en una neurofibromatosis-1 . 

Fig.20.70 
Fibroma plexiforme de la palma derecha en una 
neurofibromatosis-1. 

Fig.20.71 
Neurofibroma plexiforme e hipertrofia de partes blandas en 
una neurofibromatosis-1. 
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Fig.10.71 
Neurofibrorna plexiforme fadal extenso e hipertrofia de partes 
blandas en una neurofibromatosls-1. 

c. Raros . Olros tumores orbilarios neurales. eneefa locelc 
esfe noorbilario. nervios comealcs prominenlcs. mamelo­
nes del iris. nevus eoroideos. mclanomas eoroideos y 
ast rocilOmas reti nianos. 

Neurofibromatosis-2 

La neurofi bromatosis-2 (NF-2) es me nos frecuente que 1:1 NF· I. 
Ellocus gfnico está local izado en 22q1 2. 

l. La herencia es autosómica dominante. 
2. Criterios diagnósticos 

a. Nellrillomas ac,ístico~' hila/erales . que suelen presentar· 
se en la primera o al pri ncipio de la segunda década de la 
vida con pérdida audiliva. zumbido de oídos o deM.'<luili · 
brío . 1..:1 mayoría de los neurinomas acúslicos son sch­
wannomas que se originan en e[ nervio veslÍbular. En los 
pacientes jóve nes e [ crecim iento del tulllor sie mpre es 
rápido. mi cntras que en los pacientes ancianos la lesión 
puede ser de crecimiento lento o n'ípi do . Los avances 
recientes en l:IS técnicas de microcirugía h:m mejorado de 
fo rma impon:lIl te los resultados de la ci rug ía . El corte 
gamma (radioterapia estercotiíxiea) supone una ol>c ión 
terapéutien. 

h. Un paciente cOllfamiliar de primer grado COIl NF-Z que 
adem:ís ti ene un neurinom:l acústi co un ilateral o dos de 
los siguientes: neurofibromil. meningioma. gliomll. sch· 
wannoma o cataratajuvcll il. 

l. Signos oftálmicos 
a. Cm",,,,e.f . C:ltarata dc inicio precoz:. 
b. Poco frec"etltl!.~ . Oftal moplcjfa, hamartomas combi n:ldos 

dd RPE Y [a rcli na y membmnas cpirrctini anas. 

Penfigoide cicatricial 

El pcnfigoide cicutricia l (penfigoide de membranas mucosas 
benigno) es unll enfermedad autoinmune (hipersensibil idad de 
tipo 2) crónica que se caraclcri1ÁI por ampol las rccuITCllIes de las 
membnmas mucosas y la piel. Af(.'Cla dos veces más 11 Ins muje­
res que a los hombres y se asocin con una mayor prevalencia de 
I-ILA-BI 2. 

l . La presentación es en l:l sexta ,1 octava décadas ele la vida 
con lesiones oculares o Illucocutáneas o ambas. 

2. Signos 
a. Ampoll:ls mucosas. princi palmente orales (Fig. 20.73). 

que expcri meman rotu ra en [ o 2 días. dejando erosiones 
y úlceras que curan sin cicatri zación. Otros lug:1Tes son la 
nari z. lari nge. esófago. ano. vagina. glande del pene y urc­
tra : las úlceras en estos lugares curan con cicatri zación y 

pueden ocasionar la formación dc estenosis. 

Fig.20.73 
Afectación o ral en un penfigoide cicatricial. 

h. LllS lesiones cl/tállcas so n menos rrecuenles y de dos 
tipos. 
• Ampollas recurrentes no cicatri zantes. que pueden afec­

t:lr li las ingles y/o ext remidades (Fig. 20.74) Y en oca­
siones pueden generaliz.arse. 

• Pl acas erilemalosas IOClllizadas dispersas 'Isociadas 
con ampollas cicat ri z:antes recurrentes e n el cuero 
cabcll udo y la piel cerca de las membranas mucosas 
afectadas. 



Fig.20.74 
Afectación cutánea en un penfigoide cicatricial. 

3. Tratamiento 
a. Las les iones orales locales se pueden tratar con conicoi­

des tópicos. 
h. La afectación disemillada . especialmente de Jos ojos. pre­

cisa cort icoi des sistémicos. azatiopri na, dapsona o inmu­
noglobulina endovenosa. 

4. Signos ofta/micos. Conjuntivi ti s cicatricial en la inmensa 
mayoría de los casos. 

Poliarteritis nodosa 

La poliarteritis nodosa (PAN) es una enfe rmedad vascular del 
colágeno idiopática y potencialmente letal que afecta a arterias 
de tamaño mediano y pequeño. co n frecuente fo rm ación de 
aneuri smas. Es tres veces más frec uente entre los hombres que 
entre las mujeres. 

l . La presentación es en la tercera a sexta décadas de la vida 
con taquicardia. mialgia. artralgia, fiebre y pérdida de peso. 

2. Signos 
a. Piel. Púrpura y hematomas fáciles. vasculi ti s (Fig. 20.75). 

infartos. gangrena y livedo retlcularis . 
b. Músculos . Debil idad y dolorimicnto. 

Fig.20.75 
Vascu!ftis cutánea. 

Enfermedades sistém icas 

3. Complicaciones 
• Afectación renal e hipertensión. 
• Arteritis coronaria que puede dar lugar a insuficiencia car­

díaca e infa rto dc miocardio. 
• Sangrado gastrointestinal o una crisis abdominal aguda. 
• Acci dente vascular cerebral o neuropatía multifocal. 

4. Las prue bas diagnósticas muestran cosinofi lia. hipergam­
maglobulincmia y lesiones neerotizantes en la biopsia cutánea. 

5. El trata miento se rea li za con eort ieo ides sistém icos y 
agentes inmunosupn:sores. 

6. Signos oftá lm icos 
a. Comunes. Queratit is ul cerativa peri férica y escleriti s. 
h. Raros. Seudotumor orbitnrio y periarteritis retini ana oclu­

sivn. 

Rosácea 

La rosácea es un a enfer medad cutánea id iopát iea que afecta 
principal mente a la fre nte, mej ill as, nariz y mentón. 

l . La presentación es en la vida adulta con prurito y rubefac­
ción de la piel de la cara. a menudo desencadenados por alco­
hol o alimentos cond imentados. 

2. Signos 
• Estadio l . Eritema que progresa a telangiectasia (Fig. 20.76). 

Fig.20.76 
Acné rosácea (estadio 1) (ver texto). 

• E~·tadiu 2. Pápulas y pústulas (Fig. 20.77). 
• Estadio 3. Nódu los innamatorios. hipcrplasia dc las glán­

dulas sebáceas (Fi g. 20.78) y rinoti ma. 
3. El tratamiento se realiza con gel tópico de metron idazol y 

tetraciclina sistémica. 
4. Signos oftálmicos 

a. Comunes . Blefaritis posterior crónica y qu istes de Meibo­
mio recurrentes. 

h. Poco frecuentes . Conjuntiviti s y queratit is periféricn . 
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Fig.20.77 
Acné rosácea (estadio 2) (~r t exto). 

Flg.IO.78 
Acné rosácea (estadio 3) (ver texto). 

Sarcoidosis 

La sarcoidosis es un trastorno infla matorio y granu lomatoso 
multis istémico. que es más frecuente en pacientes de orige n 
afri cano que blancos. 

l. Presentación 
a. La sarcoidosis de i/licio aglldo suele afcctar durante la 

tercera década de la vida: 
• El síndrome de U>fgren se caracteriza por fi ebre, eri te­

ma nodoso (Fig. 20.79), linfadenopatía hiliar bilateral 
(Fig. 20.80) Y a menudo annllgia. 

• El síndrome de Hcerfo rdt (fi ebre uveoparolídca) se 
caracteriza por fiebre. hipertrofi a parolídea y uvertis. 

• Puede existir parálisis de l séptimo par craneal (Fig. 
20.8 \ ) asociada con OIr:tS ufcctaciones neurol6gicas. 

Fi¡. lO.79 
Eritema nodoso. 

Fig.20.80 
Unfadenopatia hiliar bilateral en una sarcoidosis aguda. 

Flg. 20.81 
Parálisis facial y lupus pernio que afectan a la nariz en una 
sarcoidosis. 

b. la sarcoidosis de inicio illsidioso se presenta tJpicamcmc 
durante la quinta década de la vida con fatiga, d isnea}' 
anralgia. 



2. Signos 
a. La afectac i6n pulmollar está presente en e l 90% de los 

pacientes y su gravedad varía des de linfadenopatía hiliar 
bilateral asi ntomática hasta fi brosis pulmonar progresiva 
y bronquiectasias. 

b. Piel . Eritema nodoso. granulomas (Fig. 20.82) Y lupu s 
pernio (Fig. 20.83). Este últi mo se caracteriza por lesiones 
púrpura-azuladas e inuuradas. 

Fig.lO.S2 
Granulomas sarcoides cutáneos. 

Fig.20.83 
Lupus pernio. 

c. Neurológicos . Parál isis de los pares craneales (especia l­
mente fuci al), infilt ración meníngea. granulomas intracra­
neal e inlracspillal. 

d. Otros . Pueden afectar al sistema re ticu loendotelia l. híga­
do. rinones. huesos y corazón. 

Enfermedades sistémicas 

3. Pruebas diagnóstica s 
a. Las radiografía.~ de tórax están alteradas en el 90% de los 

pacientes. 
b. Biopsia 

• La b iop~ i a pu lmonar tiene el mayor rendimiento (90%). 
• La biopsia conj untival e~ püSi tiva en alrededor del 70% 

de los pacientes. 
• La b iop~ i a de la glándula lagrimal es positiva en el 25% 

de los pacientes con gláudulas no hipertrofi adas y en el 
75% si lo están. 

c. La enzima convertidora de la angiotensina (ECA ) ell 
suero está elevada en pacientes con sareoidosis activa y es 
norma l durante la remi sión. La ci fra sérica normal e n 
adul tos es 32. 1 ± 8.5 IU. En pac ientes con sospecha de 
neurosarcoidosis. la ECA puede determinarse en el líqui­
do cefa lorraquídeo. La ECA pucde estar también aumen­
tada en otros cuadros como tuberculosis. linfoma y asbes­
IOsis. 

d. El lavado brollcoalveolar muestra un au mento del por­
centaje de linfocitos T-helper ac tivados. 

e. El e.~tudio del calcio demuestra un metabol ismo anormal. 
La hipercalciuria es frecueme pero la hipcrcaJcemi a no. 

! Lagammagrafía con galio-67 de cabeza. cuello y tórax 
suele mostrar una captación aumentada. 

g. Las pruebas de función pulmonar revelan la existencia 
de un defecto pul monar restrict ivo con reducüón de la 
capacidad pulmonar total. 

4. Las opciones de tratamiento incluyen AINE, corticoides y 
agentes eitotóxicos a dosis bajas. 

S, Signos oftalmicos 
a. Comunes . Granu lomas conju ntivales, uveít is anterior. 

uveítis poste rior y perit1ebiti s ret ini ana. 
b. Poco [recuentes . Queratoconj untiviti s seca y uveítis inter­

media. 
c. Raros . Granul omas en el fon do de oj o. neovaseul ar iza­

ción re tiniana y de la papila. y papiledemll. 

Seudoxantoma elástico 

El seudoxantoma elástico es un trastorno hereditario de la elas­
tina. Hay cuatro tipos diferentes. en los que las manife~taciones 

ocul ares son comunes. pero con gravedad vari able. 

1. Tipo I domina nt e 
• Pequeñas pápulas amari llentas colocadas en placas linea­

les o reticuladas. habitualmente en el cuello (Fig. 20.84). 
axilas (Fi g. 20.85). fosas antecubitales, ingles y área pa­
raumbilical (Fig. 20.86). La piel afectada se vuelve pro­
gresivamente suelta. 

• Piel delgada y delicada que presenta hematomas con faci­
lidad. 

• Aceleración de la aterosclernsis y valvulopatía mitra!' 
• Estrías angioi des graves (s índrome de Groenblad-Strand­

berg) . 
2. Tipo 2 dominante 

• Menos pápulas cutáneas y más planas que en el ti po 
dominante. 
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Fig.20.84 
Pápulas cutáneas en un seudoxantoma elástico. 

Fig.20.85 
Pie l axilar colgante en un seudoxantoma elástico. 

Fig.20.86 
Seudoxantoma elástico que afecta a la zona paraumbilical. 

• Hipcrclasticidad de la piel y paladar ojival. 
• Estrías angioides leves y esclcrótica azul. 

3. Tipo I recesivo 
• Camhios cutáneos simi lares al 1ipo 1 dominante. 
• Enfe rmedad vascular leve pero sangrado gastrointesti nal 

frecuente. 
• Estrías angioides leves. 

4. T ipo 2 recesivo 
• Cambios cutáneos graves y general izados. 
• Sin compl icaciones sistémicas. 
• Estrías angioides. 

Sífilís adquirida 

La sífi lis adquirida es una infecc ión de transmisión sexual cau· 
sada por la espiroqueta Trepol1ema pallidllm. 

l. Estadios 
a. El estad io primario se desarroll a después de un período 

de incubación que suele durar 2-4 semanas y se carm;teri­
za por una úlcera indolora (chancro) en el lugar de la ino­
culación (generalmente los genitales) y una linfadcnopa­
tía regional asociada. 

h. El estadio secundario suele aparecer haci a las 6-8 sema­
nas después del chancro y se caracteriza por: 
• Linfadenopatía generalizada con síntomas eonstituúo­

nales leves o ausentes. 
• Exantema maculopapular simétrico en el tronco (Fig . 

20.87). las palmas y las plantas (Fig. 20.88). 
• Condilomas en la región anal. 
• Manchas mucosas en la boca. faringe y genitales cons­

tituidas por erosiones circulares indoloras de color gris­
blanco (<< úlceras en baba de caracol »). 

• Pueden producirse meni ngitis. nefritis y hepatitis. 
• La sífili s secundaria se resuelve en algu nos meses. 

incluso sin tratamiento. 

Fig.20.87 
Exantema en una sífilis secundaria . 



Fig.20.88 
Exantema en una sífil is secundaria. 

c. El estadio latente sigue a la resolución de la sífi lis seeun~ 

daria, puede durar años y se puede detectar sólo mediante 
pruebas serológieas . 

d. El estadio terciario tiene lugar en aproximadamente el 
40% de los casos no tratados y se caraderiza por: 
• Man ifestaciones cardiovasculares: aortitis con forma­

ción de aneurismas y regurgitación aórtica. 
• Neurosffilis: tabes dorsal, articulaciones de Charcot y 

parálisis general progresiva. 
• Gomas en varios órganos. 

2. Pruebas diagnósticas 
a. Las cifras de la prueba VDRL (Venereal Disease Research 

Laboratory) reflejan la actividad de la enfermedad. Se 
positiviza en el estad io primario y puede negativizarse si 
el tratamiento se inicia de forma precoz. 

b. La prueba FTÁ-ABS (Fluorescem Treponema] Antibody 
Absorpti on) es una prueba específica para los ant icuerpos 
antitreponémieos pero no se puede euantiticar. 

c. La prueba MHA-TP (Microhaemagglutinat ion Assay 
with Trepollema pa/lidum) es específi ca para los anticuer­
pos antitreponémicos, pero puede ser negativa en la síjilis 
primaria precoz. 

J. El tratamiento puede realizarse con pen icili na procaína, 
doxiciclina o erit romieina. 

4. Signos oftálmicos 
a. Comunes . Madarosis y queratitis. 
b. Poco frecuentes . Uveít is allferior. coriorrctinitis. perimte­

ritis y neurorretiniti s. 
c. Raros . Neuriti s ópt ica. pupilas de ArgyJJ Robertson y 

parálisis de los nervios motores oculares. 

Sífilis congénita 

La infección adquirida lransplacentari ameme puede causar un 
mortinato. cstigmas de sífilis congénita o puede ser subclínica. 

Enfermedades sistémicas 

l. Signos 
a. Precoces 

• Rinit is y retraso del creci miento. 
• Exantema maculopapu lar. cspc¡; ialmente cn las nalgas 

y los muslos. y úlceras mucosas. 
• Fisuras alrededor de los Inbios. orificios nasales y ano. 
• Neumonía, hcpaloesplenomegalia, linfadenopa¡ía e 

ictericia. 
b. Tardíos 

• Sordera neuroscnsorial. 
• Protuberancia frontal. maxilarcorlo. prognali smo. pala­

dar ojival y nariz cn silla de momar. 
• Malformación de los incisivos (dientes de Hutch inson) 

y molares en mora. 
2. Signos oftálmicos 

a. Cumul/e~· . Uvcítis anterior y queratit is intersticial en los 
casos precoces. 

b. Poco frecllel/te~· . Retinopatía pigmentaria en los casos tar­
díos. 

Síndrome de Cushing 

El síndrome de Cushing se debe a un aumento prolongado de las 
cifras de glucocort icoides plasmáticos libres . 

l. Causas 
• latrogénica debido a la administración sistémica de corti ­

coides (la más frecuente) . 
• Hipersecreción de glucoconicoides por la corteza supra­

rrenal. 
• Hipersecreción de ACTH por un adenoma basófilo hipofi ­

sario (enfermedad de Cushing). 
2. Signos 

a. La obe.~idad puede ser generaliza o clásicamente afecta al 
tronco. el abdomen y el cuello (lomo de búfalo). 

b. Lacara está tumefacta (cara de luna) y la complexión es pIc­
tórica. La mujeres pueden presentar hirsutismo (Fig. 20.89). 

Fig.20.89 
Cara de luna. hiperpigmentación e hirsutismo en un sfndrome 
de Cushing. 

71t 
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c. La piel es delgada y susceptible a los hematomas. Se pue­
den ver estrías de wlor púrpura (Fig . 20.90) . La hipcrpig­
mClltaci6n puede aparecer en la enfermedad de Cushing 
(dependiente de la ACTH) . 

d. Otros sigilos son depresión/ps icos is. ostcoporosi s, mala 
cUnlción de [as heridas y miopatía prox imal. 

Flg.20.90 
Obesidad y estrías cutáneas en un síndrome de Cushing. 

l. Lns complicaciones son hipertensión, diabetes. fracturas 
patológicas y necrosis aguda de la cabeza femoral. 

4. Las pruebas diagnósticas se dirigen a establecer primero 
la presencia de cifras elevadas de cortisol y luego a identifi­
car la causa subyacente (si no es iatrogénica); es mejor que 
las solicite un endocrinólogo. 

5. Tratamiento 
a. Extirpación quirúrgica del adenoma hipolisario o del tumor 

suprarrenal secretor. Los focos ectópicos de secreción de 
ACI'H pueden resultar también accesibles para la resección. 

b. Supresión médica de la secreción de cortisol con metira­
pona o aminoglutetimida. 

6. Signos oftálmicos 
a. Comunes . Las cataratas inducidas por corticoides suelen 

aparecer en el síndrome de Cushing iatrogénico, pero no 
en la enfermedad de Cushing. 

b. Pocofrecuellfes. La hemianopsia bitemporaJ es poco fre­
cuente en los tumores hipofisarios secretores, que tienden 
a presentarse con signos sistémicos de hipersecreción, al 
contrario que los tumores hipoflsarios no secretores. que 
tienden a asociarse con compresión del quiasma. Puede 
aparecer glaucoma en personas susceptibles con síndrome 
de Cushing iatrogénico. 

Síndrome de Ehlers-Danlos tipo 6 
(esclerótico ocular) 

El síndrome de Ehlers-Danlos es un trastorno del tejido conecti­
vo que incluye anomalías genéticamente determinadas del colá­
geno. Existen 11 subtipos, aunque sólo el tipo 6 se asocia con 
signos oculares . 

l. La herencia es autosómica reccsiva. 
2. Signos 

a. Piel. Adelgazamiento. hiperclasticidad (Fi g. 20.91). he­
matomas y curación lenta. 

h. Articulaciones. Hiperextensibil idad, luxación fácil. caí· 
das frecuentes, hidroartrosi s y formación de seudotumo· 
res sobre las rodi llas y los codos. 

c. Va.~culare.~ . Diátesis hcmorrágica, aneurisma disccante de 
la artcria aorta. rotura espontánea de grandes vasos san· 
gu íncos y prolapso de la válvula mitra!' 

Fig.20.91 
Hiperetasticidad cutánea en un srndrome de Ehlers-Danlos. 

l, Signos oftálmicos 
a. Comunes . Fragilidad ocular con aumento de la vulnerabi­

lidad a traumatismos mínimos, esclerótica azul y micro­
cÓrnea. 

b. Poco frecuentes . Ectopia lentis. queratocono. córnea 
plana. miopía elevada. desprendimiento de retina y estrías 
angioides. 

Síndrome de inmunodeficiencia 
adquirida 

El síndrome de inmunodeficiencia adquirida (sida) está causado 
por el virus de la inmunodeficiencia humana (V IH), que se 
transmite fundamentalmente a través de las relaciones sexuales 
y ocasionalmente por sangre o agujas contaminadas. Las rela­
ciones heterosexuales son la forma predominante de transmi­
sión en todo el mundo: sin embargo, en el mundo occidental el 
sida se tran smite frecuentemente por contacto homosexual. 
También se puede transmitir a través de la placenta y la leche 
materna. La infección por el VIH va seguida típicamente por un 
período de latencia. después del cual se desarrollan las manifes­
taciones clínicas del sida. El objetivo del VIH son los linfocitos 
T.(hclper) CD4+, que son vitales en el in ic io de la respuesta 
inmunitaria a los microorganismos. Por lo tanto. se produce una 
disminución regulardcl número absoluto de linfocitos TCD4+, 
lo que da lugar a una inmunodeficiencia progresiva, especial­
mente de la inmunidad celular. Por lo tanto. la estimación perió-



dica del recuento de células T C D4+ es una medida útil de la 
progresi6n de la enfermedad . Además de la inmunodefi ciencia, 
el VIH tiene también la propiedad de intervenir en la lesión 
di recta del sistema nervioso central. 

1. Presentación 
a. Enfermedad de ~'erocollrersión aguda . La infeee i6n por 

VIH va seguida a veces al cabo de algunas semanas por 
síntomas constitucionales como liebre, cefalea, malestar y 

una crupci6n papu lomacu lar, asociada con linfadcnopatía 
gcneralizada, poco después de 10 cual aparecen los anti­
cuerpos anti-VIH . 

h. Fase as;ntomálica posteriormente. que sude durar varios 
años y durante la cual tiene lugar una dcpJcci6n manleni­
da de los linfocilos T CD4+. 

c. IIl!et:ción por VIH sintomática (sida) posteriormenle. 
caracterizada por inmunosuprcsi6n con infecciones opor· 
tunistas y lesión tisu lar debida directamente a la infecció n 
porVIH . 

2. Las infecciones oportunistas en d sida incluyen : 
a. Protozoos . Toxoplasma. Cryptosporidiu/II, Mir.:rospori· 

dium y Pl1eumocystis carillii. 
h. Virus . CilOmegalovirus, herpes simple y herpes zostcr, 

molluscum cO/lwgiosum y virus de Epstein-Barr. 
c. HOllgos. Cryplncoccus, Candida (Fig. 20.92) e histoplasma. 
d. Bacterias . MycobacteriulII tuberculosis , Mycobacleriwn 

avium, estatilococos. estreptococos, Haenwphilus y Bar­
tOllella heme/ae. 

Fig.20.92 
Candidiasis oral en un caso de sida. 

3. Los tumores incluyen sarcoma de Kaposi (Fig. 20.93), 1in­
foma de célu las B no Hodgkin y carcinoma de células esca­
mosas del cérvix y el ano. 

4. Otras manifestaciones son el síndrome de consunción por 
VIH, encefalopatía y leucoeneefalopatía multifocal progresiva. 

5. Pruebas diagnósticas. Las pruebas serológicas para la 
infección porV1H deben real izarse sólo con el consentimien­
to informado después de infonnar adecuadamente al pacien­
te, debido a las graves implicaciones de un resultado posit i­
vo. El VIH se confi rma habitualmente por la demostración de 
anticuerpos anti-VIH en el suero, mediante prueba,> ELISA y 
Western blot. La «seroconversión» puede lardar 3 meses o 

Enfermedades sistémicas 

Fig. 10.93 
Sarcoma de Kaposi en un caso de sida. 

más después dc la exposición al virus, y a veces son precisas 
determinaciones seriadas en personas de alto riesgo. Poste­
riormente al establ ecimiento de la positividad del VIH. el 
recuento de linfocitos T CD4+ se realiza cada 3 meses . Un 
recuento de linfocitos T CD4+ inferior a 2oo/mm3 supone un 
alto riesgo de cnfcnnedad relacionada con el V1H . El sida se 
diagnostica cuando una persona VI H-posit iva presenta una o 
más de las enfermedades indicadoras de una li sta definida 
(Tabla 20.1 ), 

Tabla 20.1 Diagnósticos que definen el sida 
(Clasificac;:ión 1993, Europa) 

• Candidiasis de bronquios, tráquea, pulmones o esófago 

• Carcinoma cervkal irwaslvo 
• Coccidioidomicosis. diseminada o extrapulmonar 

• Cryptococcus extrapulmonar 
• Criptosporidiosls. con diarrea de más de 1 mes 
• Enfermedad por citomegalovirus además de en hlgado. bazo o 

ganglios linfáticos 

• Encefalopatia relacionada con el V1H 
• Úlceras por herpes simple durante 1 mes o bronquitis. 

neumonitis o esofagitis 
• Histoplasmos;s diseminada o extrapulmonar 
• lsosporiasis con diarrea de más de 1 mes 

• Sarcoma de Kaposi 
• Neumonitis intersticial linfoide 
• Complejo Mycobacterium ovium o M. kansosii diseminado o 

extrapulmonar 

• Myocobacterium wberculosis 
• Myocobacterium. otras especies o especies no definidas 

diseminado o extr.lpulmonar 
• Neumonía por Pneumocystis corinii 

• Neumonía recurrente 
• Leucoencefalopatia multifocal progresiva 
• Septicemia por Salmonella (no tifoidea) recurrente 

• Toxoplasmosis cerebral 
• Slndrome de consunción debido alV1H (pérdida de peso 

superior al 10% del basal sIn otra causa identificada) 
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6. Tratamiento . Aunque no existe cu rac i6n para el sida. la 
progres i6n de la cnfermedad puede retrasarse con diversos 
fár macos. El objeti vo dell ratam ienlo es red uci r la ca rga 
viral plasmát ica. De forma ¡den!. cltratam ie nto debe in i­
ciarse nntes de la aparición de daño irreversible del sistema 
inmune. 
a. Las indicaciones de iniciar el tratamiento anti-VI H son: 

• Enfermedad VIH sintomática. 
• Recuento de linfocitos T CD4+ inferior a 300/mm3. 

• Di sminución rápida del recuento de linfocitos T CD4+. 
• Carga viral superior a I O.(M)()/m l de plasma. 

b. El tratamientofarmacológico es la «terapia antirretroviral 
altamente activa» (HAART, e n inglés), que supone el 
empleo de dos nucleósidos inhibidores de la transcriptasa 
inversa con un no nucleósido inhi bidor de la transcriptasa 
inversa o uno o dos inhibidores de las proteasas. 
• Los nucleósidos inhibidores de la transcriptasa inversa 

son zidovudina. lamivud ina y zalcitabina. 
• Los inhibidorcs de las proteasas son amprenavir, indi­

navir y nclfi nadir. 
• Los no nu ele6sidos inh ibidores de la transcriptasa in­

versa son efavirenz y nevirapina. 

NB: la terapia antirretroviraf está cambiando constante­
mente y. por lo tanto, debe enco mendarse a un médico 
especialista. 

7. Signos oftálmicos 
a. Párpado.~ . Sarcoma de Kaposi, lesio nes de molluscum 

múltiples y herpes zoster oftálmico grave. 
b. 6rbita . Celuliti s generalmente por infección si nusal con­

tigua y linfoma de células B. 
c. Conjuntiva . Sarcoma de KaposL carci noma de célul as 

eSt:amosas y microangiopatía. 
d. Córnea. Queratitis debida a Microsporidium. herpes sim-

ple y herpes zuster. 
e. Queratocol/jlll/tivitis seca. 
J. Uveítili anteriur. 
g. Retinopatía por VIH (manchas algodonosas). 
h. Retjl/itis. Citomegalovirus, varicela zoster (necrosis reti­

niana externa progresiva) y Tuxoplasma . 
j. Coroiditis . PncumO¡;Y~'IÜ y CryploCOCCIIJ . 
j. Ljl/foma de células B intraocular. 

Síndrome de Kearns-Sayre 

El síndrome dc Kearns-Sayre es una citopatía mitocondrial aso­
ciada con deleciones del DNA mitocondrial. 

l. La presentación es en la primera o segunda décadas de la 
vida con un inicio insidioso de plosis bilateral y limitm;ión de 
los movimientos oculares en todas las direcciones de la mira­
da (oftalmoplej ía externa progresiva). 

2. Signos 
• Ataxia y defectos de conducci6n cardíaca. 
• Fatiga y debilidad muscular proximal son frec uentes. 

• Puede haber sordera. diabetes . talla baja e hipoparatiroi­
dismo. 

3. Pruebas diagnósticas . La punción lumbar muestra un 
aumento de la t:oncenlrJci6n de proteínas en el LCR (> I gil). 
El ECG demuestra la presencia de defectos de conducción 
cardíaca. 

4. Signos oftálmicos. Ptosis si métrica. oftal moplejía externa 
y retinopalía pigmentaria. 

Síndrome de Marfan 

El sfndrome de Marfan es un trastorno generali zado del tejido 
conectivo asociado con una mutación del gen de la fibri lina en 
el cromosoma l5q. 

l. La herencia es autosómica dom inante con expresividad 
variable. 

2. Signos clásicos 
a. Musc/lloesqlle/éticos 

• Talla alta. del gadez, escoliosis. deform idad estem al 
(prominencia o depresión). 

• Piernas desproporcionadamente largas en comparación 
con el tronco (amplitud de brazos> altura) (Fig. 20.94). 

• Dedos alargados acacniformes (acacnodactilia) y ligera 
hipcrmotilidad articular (Fig. 20.95 ). 

• Paladar estrecho y alto (ojival) (Fig. 20.96). 
• Poco desarrollo muscular y predisposici6n a las hernias. 

b. Cardiovasculares 
• Dilntaei6n de la aorta ascendente que da lugar a insufi­

ciencia aórtica e insuficiencia cardíaca (Fig. 20.97). 
• Valvulopalía mitral y disección a6rtica. 

c. Piel. &itrias. fragil idad y hematomas fáciles. 

fig.10.94 
Sfndrome de Marlan (ver texto) . 



FIg.lO.96 
Paladar ojival en un slndrome de Marlan. 

3. Signos oftálmicos 
a. Comunes. Ectopia lcntis, hipoplasia del dilatador pupi lar. 

anomalía del ángu lo. miopía y desprendimiento de re tina. 
h. Pocojrecuellfes . Microcsfcrofaquia. queratocono y c6r­

!le¡¡ plana. 
c. Raros . Megalocórnea. 

Síndrome de Reiter 

El s índrome de Reiler (artri tis reactiva) es una cspondiloa.rt ro­
pmía que afecta típicamente 11 hombres jóvenes y se caracteriza 
por la ¡rfada de uretr it is. conjunti vi tis y art rit is. A lrededor del 
70% de los pacientes son positivos pum HLA-B27. 

Flg.20.97 

Enfermedades sistémicas 

Fig.20.95 
Aracnodactilia en un 
slndrome de Martan. 

T6rax alargado y aumento cardiaco en un slndrome de Marian. 
(Cortes ía de S. Ghiacy.) 

l . La presentación es en la tcrcem o cuarta décadas de la vida 
con uretritis, conj untivitis y lIrlritis. que se producen con un 
breve período entre ellas. clásicamente después de una disen­
tería o una relació n sexual. Si n embargo. la prese ntación 
puede ser insidiosa. 

ns 
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2. Signos 
a. Artritis . Habitualmente afectación asi métrica de las rodi­

llas o los tobillos y puede ser migratoria. Hombros. muñe­
cas. codos. caderas. col umna y articulaciones sacroilíacas 
se afectan con menos frcc ucncia. 

h. Entesopatía . Fascit is plantar. tcnd ini tis aquílea (Fig. 
20.98). bu rs it is y periostit is calcánea. La reparación por 
hueso reactivo puede conduci r a la formación de un esJXl­
Ión ca lcánco_ 

Fía:. 20.93 
Tenosinovitis de Aquiles en un síndrome de Reiter. 

c. MllCoclltál/eos . Úlcems bucales indoloras. queratodermia 
blenorrág ica que afecta a las pal mas y las pl antas (Fig . 
20.99). balanitis circinada (Fig. 20.100) Y distrofi a ungueal . 

FIa:.20.99 
Q ueratodermla blenorrágica en un slndrome de Reiter. 

d. Gel/itourinarios. Cistitis. cervicitis. prostati tis. epididimi­
lis y orqu itis. 

e. La il/suficiencia aórtica es poco frecuente. 
3. El tratamiento se realiza con AINE. 
4. Signos oculares 

a. Comul/es. Conjuntivitis y uveít is anterior aguda. 
h. Poco ¡recuentes . Infi ltrados corneales. 

Fia:.20.100 
Balanitis cireinada y secreción uretral en un slndrome de Reiter. 

Síndrome de Sjogren 

El síndrome de Sjogren se caracteriza por in namación autoin­
mune y destrucción de las glándulas lagrimales y sali vales. El 
trastorno se clasifica como primario cuando existe de forma ai s­
lada. y secundario cuando se asocia co n otras e nfermedades 
como artritis reumatoide y lupus eritemaloso sistémico. El sín­
drome de Sjogren primari o afecta a las mujeres con mayor fre­
cuencia que a los hombres. 

l. La presentación es en la vida adulta con sensación de arena 
en los ojos y sequedad de boca. 

2. Signos 
• Aumento de tamaño de las glándulas salivales con di smi ­

nución de la tasade producción de saliva y una lengua seca 
y fi surada (Fig. 20.10 1). 

Fia:.20.101 
l engua seca fis urada en un slndrome de Sj6gren. 

• Vías nasales secas. disminución de las secreciones vagina­
les y di spareunia. 

• Fenómeno de Raynaud y vasculi tis cutánea. 
3. Complicaciones 

• Esofagitis por reflujo y gastritis. 
• Malabsorción debida a insuficiencia pancreática. 
• Enfermedad pulmonar. enfermedad renal y polineuropatía. 



4. Pruebas diagnósticas. Autoanticuerpos séricos. prueba de 
$chinner y biopsia de las glándulas salivales menores. 

5. Las opciones de tratamiento incluyen cOItieoides sistémi­
cos y agentes ó totóxicos. 

6. Signos oftálmicos 
a. CO/lllll/el' . Quermoconju nti vili s seca. 
h. Rarol'. Pupila de Aclie. 

Síndrome de Stevens-Johnson 

El síndrome deStevens-Johnson (eritema multi fonne mayor) es 
una enrermcdad ampollosa mucocutánea :tguda. gra\'c aunque 
genemlmente autolimitada. que sucede principalmente en indi ­
viduosjóvcncs sanos. Los factores precipi tantcs más frecue ntcs 
de esta reacción de hipersensibi lidad de ti ¡Xl 111 grave son deter­
minfldos rárm acos (p. ej .. sulfonam idas. tetracicli na. AIN E y 
penicilina). infecciones por Myrop!a.\·/l/a/mcumolliae y herpes 
simple. y radioterapia por neoplasias. En más del 50% de los 
casos no existe una causa aparente. Ul ]Xltología de base es una 
vasculitis generalizada secundaria al depósito de inmunocom­
piejos circu lantes. 

l . L'l presentación es en In tercera a quinta décadas de la vida 
con s¡ntomas consli tucionnlcs Sl!guidos de lesiones mucocu· 
táncas. 

2. Signos 
a. Mucosa 

• U1S ampollas orales y nasales, quc se rompen y forman 
erosiones. son universales: los labios presentan costras 
sangrantes (Fig. 20.102). 

• Puede haber afectación geni tal (Fig. 20.103). 

FI¡ .20.102 
Costras hemorrágicas en un srndrome de Stevens·Johnson. 

b. Piel 
• Exantema papular eritematoso generalizado. que evolu· 

ciona a lesiones «en d iana .. que constan de un cen tro 
eritematoso rodeado por úreas pálidas, a su vez rodea­
das por anillos eritematosos (Fig. 20. 1 04). 

Enfermedades sistémicas 

Flg. 20.103 
Afectación de l glande en un slndrome de Stevens.Johnson. 

Frg, 20,1M 
l esión en diana en un slndrome de Stevens-Johnson . 

• Las ampol las suelen ser tr:msitorias. aunque pueden 
extenderse y asoc iarse con hemorragia y necrosis 
(Fig.20.105) . 

• La curación tiene lugar en 1-4 scmanas y a veces deja 
una cicatriz. 

FIg.20.105 
Lesiones cutáneas vesiculoampollos:ls hemorr.igicas y zona 
de necrosis en un síndrome de Scevens.Johnson. 
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3. El tratam íento se realiza con corticoides sistémicos: el aci­
c!ovir puede emplearse si se sospecha herpes si mple como 
agente causal. 

4. Signos oftálmicos 
a. COllllllle.~ . Conjunlivi ti s membranosa transitoria. 
h. Pocofrecuellfe.\·. Conj unti vitis cieatri eial. 

Síndrome de Sturge-Weber 

El síndrome de Sturge-Weber (ang iomatosis enccfa lotrigcmi­
nal) es una faeomatosis esporádica. 

l. Clasificación 
a. Tres .~istemas incluyen la cara. leptomeninges y los ojos. 
h. Dos sistemas incluyen la eara y los ojos o la cara y lepto­

meninges. 
2. La presentación es al nacer. 
3. Signos 

• Nevusflamll1ells (mancha de vino de Oporto) facial. que se 
extiende sobre una zona que corresponde a la distribución 
de una o más ramas del nervio trigémino (Fig. 20. I06a) . 

• Hemangioma leptomeníngeo parietal ipsilateral u occipital 
que puede causar convul siones contralaterales focales o 
generalizadas, hemiparesia o hemianopsia. 

• El retraso menta l es frecuente. 
4. Pruebas diagnósticas. Radiografía si mple para mostrar las 

«marcas en carriles» de la calcificación cerebral. El hcman­
gioma puede aparecer también en la TC (Fig. 20. 1 06b) o en 
laRNM. 

5. Signos oftálmicos 
a. Comunes . Glaucoma ipsilateral y hemangioma coroideo 

difuso. 
h. Pocofrecuellles. Hcmangioma epiescleral ipsilateral. 
c. Raros. Hcterocromía del iris. 

Fig.20.106 
Sindrome de Sturge-W eber. (a ) Nevus flammcus; (b) Te axial 
que muestra un hemangioma meníngeo. (Cortesi3 delWilmer Ere 
Institute.) 

Síndrome de Vogt-Koyanagí-Harada 

El síndrome de Vogt-Koyanagi- Harada (V- K-H) es un trastorno 
mullisistémico idiopático que afecta típicamente a personas de 
origen hispano. japonés e indi viduos de piel pigmentada. Los 
pacientes j aponeses tienen una prevalenci a elevada de HLA~ 

DR4 Y Dw 15. En la prácti ca, el Y-K-H se puede subd ividir en 
enfermedad de Vogt-Koyanag i. caracterizada principa lmente 
por cambi os cutáneos y uveíti s anterior, y enfermedad de Hara­
da. en la cual predominan los signos neuro lógicos y el despren­
dimiento reti niano exudativo. 

1_ La fase prodrómica dura algunos días y se caracteriza por 
manifestaci ones neurológicas y auditivas. 
a. Meningitis. que da lugar a cefalea y rigidez de nuca. 
h. La encefalopatía es menos frecuente y puede manifestar­

se en forma dc convul siones, paresias y paráli sis de los 
pares craneales. 

c. Los ~·ignos auditivw· incluyen zumbidos. vértigo y sordera. 
2. Poco después sigue la fase de uveítis aguda y se caracteri­

za por uveítis anterior granulomatosa bilateral o uveÍlis pos­
terior multifocal y desprendimientos de retina exudativos. 

3. La fase de convalecencia se produce vurias semanas des­
pués y se caracteriza por: 
• Alopecia localizada. poli osis y vi tíl igo (Fig. 20. J07). 
• Lesiones despigmentadas focales del fondo de ojo (fondo 

de ojo en puesta de sol) y lesiones límbicas despigmenta­
das (signo de Sugiura). 

4. La fase crónica-recurrente se caracteriza por uveítis ante­
rior latente con exacerbaciones. 

5. Los críterios diagnósticos deben inclui r al menos tres de 
los siguientes: 
• Uveítis anterior crónica bilateral. 
• Uveíti s posterior. incluyendo desprendimiento de retina 

exudativo. tumefacción del disco y fondo de ojo «en pues­
ta de so],> . 



FII· 20.t07 
Vitlligo en un sfndrome de Vogt-Koy~nagi-Harada. 

• Signos ncurológ icos. 
• Lesiones cutáneas. 

6. El tratamiento se realiza con c0I1 icoidcs si~ témicos . 

Síndrome de von Hippel-Lindau 

El sfndromc de von Hippcl-Lindau es una faco matosis de riesgo 
vilal. 

l . La herencia es aUlOsómica dominante. 
2. Signos 

a. Tllmores 
• Hemangioblaslornas del cerebelo. médul:t espinal (Fig. 

20.108), médula o protuberancia. 
• Carci noma renOl I (Fig. 20.1 (9) Y fcocromocito rna. 

Fig. lO.toa 
RNM que muestra un hemangioblastoma de la médula cervical 
superior en un síndrome de von Hippel-Llndau. (CorteSj~ 
de D.Thomu .) 

Enfe rmedades sisté micas 

Fig. 10.1 09 
Te axial del abdomen que muestra un gran carcinoma renal en 
un slndrome de van Hippel-Undau. (~Ia de G.Wi1klnw n.) 

h. Quistes . Rena les. panc re:'i1icos. hepáticos. de l e pidíd imo . 
ováricos y pul monares. 

c. Policitemia. 
3. Signos oftá lmicos. Hcmangioll1:ls cupi lares de la rel ina o In 

cabeza del nervio ópl ico. 

Tirotoxicosis 

La li roloxicosis (hipertiroidi)'lIlo) es un cuadro cl ínico que supo­
ne uml secreción excesiva dc hormonas tiroideas. La enferme­
dad de Graves. el subli po de hipen iroidismo más frecuente. es 
un trastorno aUloi nmune en el que los anticuerpos IgG M! unen ti 

los receptores de la hormona tirocstimulante (TSH) en la glán­
du la t i roide~ y esli mul an la secreción de hormonas ti roideas. Es 
más frecuente ent re las mujeres y se puede asociar con otros 
trastornos autoi nmunes. 

l . La p resentaci ó n es en la lercem o cuarta década ... de la 
vida con pérdida de peso a pesar de un buen apetito. aumen­
to de la frecucncia de las evacuaciones. sudoración. inlole­
r:mc ia al clllor. nerviosismo. ¡rril abilidad. pa lpitacio nel>, 
debi lidad y fatiga. 

2. Signos 
ti. Externos 

• Aumento difuso del tamaño dcl li roides (Fi g. 20. 110). 
temblor fino de las rmUlOS. eritema pal mar. y piel cal ie n­
te y sudorosa. 

• Flexión de los dedOl> (acropaquia liroidea) (Fig. 20.111) 
y onicólisis (uñas de Plummcr). 

• Alopecia. vi l í1igo (Fig. 20. 112) Y mi xedema pret ibi:11 
(Fig. 20.113). 

• Debilidlld miopática lIlu:-.cular prox imal pero rc nejos 
tendi nosos saltones. 

IJ. Cardinvasculares 

719 
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Fig.10.111 
Acropaquia t iro idea. 

Fig.10.111 
Vitíligo. 

• Taquicard ia si nusal. ti brilación ventricu lar y extrasísto­
les ventriculares. 

• Insuficicm: ia cardíaca con gasto elevado. 

Fig.20.113 
Mixedema pretibial. 

3. Prue bas diagnósticas. Función ti roidea alterada: valores 
de '1'3' '1' ... TS I-I. globulin a de uni 6n a la lirox in a (TB G) e 
inmunoglobulina tirocst imulante (TSI). 

4. Las opciones de tratamiento incl uyen carbimazol. propil­
liouracilo. propranolol. yodo radiactivo y tiroidectomía parcia l. 

5. Signos oftálmicos 
a. Comulleli . Retracci6n palpcbraL quemosis y proptosis. 
b. Poco ¡recuente:oi . Queratoconj untivili s límbica superior. 

queratoconj ul1li vitis seca y diplopía, 
c. Raros. Neuropatra óptica y pliegues coroideos. 

Tuberculosis 

La tuberculosis (TB) es una infecció n granulomatosa crón ica 
causada por bacilos bovinos (M ycobacteriulII IJOvis) o tubercu­
losos humanos (Mycobaclcrium lIIberculosis). Los primeros se 
adquieren al beber Ic¡;hc dc ganado infcdado y los segundos se 
diseminan 11 través de las «gotitas» emitidas al ai re. Los pa¡; ien­
tes in munodepri midos tienen un riesgo au mentado de TB. 

l. La TB primaria ocurre en personas que previamente no han 
estado expuestas al baci lo, Produce típicamente el «com ple­
jo primario» en el tórax (chancro de Ghon y linfadenopatía 
reg iona l). que da lugar a pocos o ningún síntoma y suele 
curarse espontáneamente. 

2. La TB posprimaria es el res ultado de una reinfecci6n o de 
una reacti vación de una lesión pri mari a. generalmente en un 
paciente con la inmun idad alterada. Los signos cl ínicos son 
eritema nodoso. lesiones pu lmonares fibrocaseosas y afecta­
ción de los gangl ios linfáticos (Fig . 20.114). La diseminación 
hemat6gena (TB mili ar) puede afectar a mlÍ!t iples 6rganos 
internos y huesos (Fig. 20.1 15). 

3. Pruebas diagnósticas 
a. Examell del e~pllto buscando bacilos {¡cido-alcohol resis­

tentes. 
b. HadiografúlS de tórax . 
c. La prueba de la tuberclIlilla puede ser útil en cl diagn6s­

tico de TI3 esporádica. Una prueba negativa suele excluir 
la posibi lidad de TB. mientras que una prueba positiva no 



FIl. 20.114 
Tuberculosis que afecta a los ganglios linfáticos cervicales. 

di stingue necesariame nte e nt.re expos ición prev ia yen· 
fe rmedad activa. Esto se debe a que los individuos han 
recibido previamente la vacuna BCG (Bacil le Calmelle­
Gueri n) y. por lo tanto. mue:.lI1m una respuesta de hiper­
sensibilidad. 

d. El amicuerpo frente al factor al/t;cordól/ es una prueba 
nueva para la TB ocular. 

Enfermedades sistémicas 

Fil·20.115 
Afectación tuberculosa de la cadera derecha. 

4_ El tratamiento se realiza inicialmente con al menos tres 
fámlacos (isoniazidu. rifumpic ina. pir.azinamida o etambutol) 
y después ison iazida y rifampicina. 

S. Signos oftálmicos 
a. Pocofrecuelltes. Uveítis antcrior granulomatosa. coroidi­

lis mult ifocal y periOcbitis retiniana. 
h. Raros . Granulomas coroidcos so litarios. 
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• Principios de refracción 

¿Qué es la luz? 

Lu ese ncia de la luz continú'l siendo una cuestión no cerrada. 
Por una parte. la teoría ondulmoria propone que la luz se com­
portu corno una onda cuando atravieS:l materiales o sustancias 
tmnsparcntes (p. ej., aire). La óptica fís ica estudia este compor­
lamienlo. La otra teoría es la corpuscular, '1 es estudiada por la 
óptic •• geométrica. Ambas temí as son necesarias pam explic:.r 
los fenómenos asociados a la luz. 

Cuando la lu7. incide en el ojo los fenómenos ópticos que tie­
nen lugar pueden ser estudiados de~de el pun lo de vista de un 
rayo luminoso (óptica geométrica) () de un frente de ondas (ópti ­
ca fís ica) (Fig. 21. 1) . 

Fil, 21.1 
Representación de la entrada de luz en el ojo, según un rayo 
luminoso (óptica geométrica) y un frenle de ondas (6ptica 
f1sica). 

índice de refracción 

Ln luz viaj a por el espacio 11 una veloc idad de 300.000 kili por 
segu ndo. variando seglín el medi oen que se desplaza (Fig. 2 1.2. 
urriba) . Cuando un haz luminoso incide de forma oblicua sobre 
unu superficie de un medio con mayor índ ice de refracción. el 
rctr:ISO en la velocidad afectará plimero a uno de los extremos. 
lo q ue motivará q ue su dirección varíe. A l vo lver de nuevo a 
alcan7.3r el espacio pri mitivo. n.:cuperará la dirección tras haber 
1> ufrido un desplazamiento (Fig. 2 1.2. centro) . Este desplaza­
miento dependerá de: 1) el índ ice de rcfmcción: 2) el ángulo de 
incidencia. y 3) la longitud de o nda de In luz. Cuando la luz inci­
cle de fo rma más obl icua, en vez de pe netrar en e l cuerpo se 
refl eja . A esto se denom ina ángul o crrt ico. Por causa de este 
efecto. pum vcr el ángulo camerul ar neces itarnos an ular la inter­
fasc interponiendo una lente. 

La densidad ÓptiCl. de rdcrcnci:. es el aire (índice de refrac­
ción = 1). y es la cUl.lidad que nlllrc¡¡ el poder refractivo de una 
sustancia: por ejemplo. el índice de refracción del agua es 1,33. 
Por tanto. cuanto mayor sea el ángulo de incidencia mayor será 
la desviación de la luz. Aunque cOllmcnor influencia. las longi­
tudes de o nda muyores (azul) sufrirán más refracción que las 
menores (rojo). 

Defectos de refracción 

Fil·2t.2 
Trayecto de un haz de luz al atravesar un objeto transparente. 
Arriba: incidencia perpendicular en superfiCies paralelas: 
centro: incidencia oblicua: abajo: desviación del haz en 
superfi cies no paralelas. 

Lentes esféricas 

Si el objeto que at raviesa 1 .. luz no t iene superficies paralelas 
provocará un cambio en su din.'Cción. dependiendo de las camc­
lerísticas antes mencionadas. pues un lado del haz estará menos 
lie l11JX) afectado que el otro en el interior del cuerpo (Fig. 2 1.2. 
abajo). La diferencia entre el rayo incidente y el rayo sal iente se 
denomina ángu lo de desviación. 

Los prismas son esltuetul"aS transparentes de superficies no 
pm:llelas que dcsvían la luz en mayor o menor grado. El término 
más ut.ilil ... 1do p¡:ml medir su potcncia es el de dioptría prismática 
= desplaL.amicnto de la imagen de 1 cm a 1 In de distancia. 

C uando se realiza la refracción a través de dos supcrfic ic1<o 
curvas. el comportamiento de la luz debe considerarse como si 
10 hiciera a través de una serie de prismas (Fig. 21 .3). Según la 
disposición de los su pueslO~ prismas, las lentes serán cOI1\/cr-
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Desdoblamiento de una lente en prismas. 

gentes (positivas) o divergcntcs (negativas). aunque pueden 
existir varias combinacioncs que en la pr.ktica se uti lizan para 
reducir las abcn-.. cioncs óptiea.<; (Fig. 2 1.4). 

Fig. 21.4 
Diferentes diseños de lentes. 

En el caso de las lentes esféricas. la potencia será la misma 
en todos los meridianos del plano dc la lente y se expresará en 
dioptrlas :o invel"lm de la distancia rocal expresada en metros . 
Así. una lente convergente de I dioptría enfocará rayos p<lrale· 
los en un punto a 1 m de distancia. mientras que una lente de 
4 dioptrúls lo hará a 25 cm. 

Lentes cilíndricas 

En el caso de len tes ci líndricas. los rayos se enfocarán forman· 
do una línea (Fig. 2 1.5), Y cuando se trata de una lente esferoci · 
líndrica formará n una imagen tr idimensional ex presada en el 
conoide de Sturm. En éste se di stinguirán dos líneas que corres­
ponderán a las di stancias focales de los dos ejes principa les 
«(,;omponentes esférico y ci líndriw) y. entre ambas, la 7.ona má~ 

(,;on(,;ent rada de la imagen se denomina e l círculo de menor difu­
sión (Fi g. 2 1.6). 

Las lentes eiHndricas presentan dos meridianos principales 
situados perpendicularmente entre sí. definiéndose el ángulo en 
e l eje de caras paralelas. El equi va lente esrérico de una lente 

Fig. 21.5 
Lente cJlfndrica. Sobre el meridiano horizontal el efecto 
refractivo es máximo. y nulo sobre e l meridiano vertical. 
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Conoide de Sturm. La refracción no forma un foco puntual sino 
varias figuras. El cfrculo de menor difus ión es!:! representado 
por D. 



esferocilíndrica será el que pueda llevar el punto focal al círcu­
lo de menor difusión, y se calcula por la suma de la esfera más 
la mitad del cilindro. 

La forma de expresar la polencia de una lente esferocilíndri­
nI puede ser: 1) con el cilindro del mismo signo que el esférico: 
2) con el cilindro de signo con trario al esférico, y 3) con dos 
cilindros cruzados. 

En la primera situaci6n se asignará el eje de menor potencia 
como esférico y la diferencia entre ambos ejes como cili ndro. 
Trasponiéndolo a la segunda situación. el esférico sería la máxi­
ma potencia y el ci lindro la diferencia entre ejes. pero con signo 
contrario y a 900 del eje anterior. Si se desea uti lizar la nomen­
clatura de dos cilindros cruzados. uno será la potencia menor al 
eje menor y el otro la potencia total al eje mayor: por ejemplo, 
serían equivalentes : 

+2.00 esférico + 1.00 ci lindro X 90Q 

+3.00 esférico - 1.00 cilindro X 1800 

+2.00 cilindro X 180Q + 3,00 ci lindro X 900 

A su vez, el equivalente esférico de esta lente sería: 

+2,00 esférico + (1/2 X 1,00 cilindro) = +2.50 dioptrías 

• Sistema óptico del ojo 

Se ha comparado alojo con una cámara fotográfica. donde la c6r­
nea y el cristalino serían el sistema de lemes, la pupila el diafragma 
y la retina la película (Fig. 21 .7). Cuando un ojo no tiene defecto de 
refracción (emetropía). los rayos que llegan paralelos (dcl infinito 
teórico) se enfocan en la retina y for man una imagen nítida. 

... 
diopIrias 

Fig. 21.7 
Dioptrio ocular. 

Longitud axial 

Defectos de refracción 

Sistem a de lentes 

La córnea actúa como una potenle lente convergente debido a que 
su superticie anteriores muy curva (radio algo inferior a 8 mm) y 
su índice de refracción es dc 1.37. Esto le concede una potencia 
de unas 48 dioptrías. La superfici e posterior es convexa y más 
curva, pero separa dos superficies de índice de refracción simi­
lar. dando lugar a un poder di6ptrico negativo aproximado de 
5 dioptrías. 

El cristal ino no puede considerarse simplemente como una 
lente con dos superlicies convexas. pues ex isten unas capas con­
céntricas dt: densidad progresiva hacia el núcleo (entre 1.38 y 
1,4 1). Al tener un radio de curvatura anterior de 10 mm y poste­
rior de 6 mm. el poder total es de unas 20 dioptrías. 

Diafragma pupilar 

Se puede considerar que el orificio pupilar está si tu ado en un 
plano perpendi cular al eje 6ptico del ojo. Aparte de li mitar la 
entrada de lu z, desde el punto de vista óptico su presencia per­
mite eliminar rayos de inüdencia muy oblicua. evitar las abe­
rraciones de la peri feria del sistema óptico. y aumentar la pro­
fundidad dc foco . 

Imagen retiniana 

Las imágenes. una vez refractadas y transportadas por los 
medios transpare nt es. se proyectan sobre la retina de fo rma 
invertida. Aunque muy discretamente, la fóvea se encuentra des­
plazada del eje óptico del ojo (hay que indicar que todo el siste­
ma está lellemente descentrado). pero es la zona ópticamente 
mejor definida. 

En la retina pcriférica, a pesar de su disposición. las imáge­
nes sufren una d istorsi6n . que se puede apreciar clínicamente 
cuando se explora esta zona. 

Técnicas de exploración 

Agudeza visual 

La agudeza visual (AV) del paciente, quizá la prueba de fu nción 
visual más importante y la más uti li zada. depende no sólo del 
sistema óptico del ojo. sino también del estado de la retina y las 
vías ópticas. Con el fin de discri minar la forma de un objeto. los 
fotorreceptores contiguos deben recibir estímulos distintos. 

El «mínimo visible» no es una prueba lIálida para conocer la 
AY. put:s la difracción y las aberraciones de alto orden converti­
rán un punto dado en una imagen difusa. Del mi smo modo. el 
«mín imo discriminable» depende de factores como la luminosi­
dad y el contraste. Para la AV se emplea el «mínimo separable». 
que consiste en la distancia menor a la que dos objetos pueden 
observarse separados. 
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La d istancia mínima entre conos en la región foveal es de 
0.004 mm. lo quc representa la máx ima discriminación teórica 
¡>osible. Así. el ángu lo visual menor que se hace perceptible es 
de I minuto. 

En la práctica, los estímulos de AV están basados en es le 
principio y se rep resentun en for ma de letras o imágenes. La 
distunci a en que se torna la AV ha de ser de 6 m (infinito leóri ­
co), y la forma de anotar el resultado varía en diferentes pafses. 
5 neHen, originalmente, utilizaba metros como referencia. y en 
Estados Unidos se emplei!n pies. mientras que en Europa se uti­
liza preferentemente Ii! escala decimaL Las equivalenc ias se 
relacionan en la Tabla 2 1. 1. En las dos primeras columnas. el 
dividendo señala la distancia a (Iue se está viendo. y el divisor 
la distancia a la que se deberían dist inguir las imágenes de cada 
tamaño. 

Tabla 21.1 EquivaJencia5 de aluden vi5ual 

Metros Pies Decimal Anlulo ,,/suol 

"6 201?0 1,0 1,00 

6/9 20130 0,66 1.50 

"12 20140 05 2.00 

"18 20/60 0.33 3,00 

6/24 20/SO 0.25 4,00 

6/60 20/200 0,1 10,00 

1...1 toma de la AVes una de las prácticas más habituales en la 
exploración oftal mológica. Debe realizarse de forma progresiva 
desde las imágenes más gr.mdes. y se anotará la línea menor que 
e~ capaz de distinguir cada ojo. En caso deque el ojo no vea las 
fi guras mayorc!O. !Oc le aproximará hasta quc pueda verlas y ~e 
anotará la distancia; por ejemplo. de O. I a 3 m !Oerá equivalente 
a 0.05 . Para grados de AV in fe rior se determinará la di ~tanciu 
mayor a la que el ojo distingue los dedo~ o. de fo rma progresi­
vamente menor. movimientos de la mano y percepci ón de luz. 
En este último caso. se determinará si dicha percepción se man­
tiene en todos l o ~ campos de visión (proyección de luz). 

La detem,inación de la AV próxima eSlá menos estandariza­
da. El método más popular es el de textos de impresos a d ife­
rentes tamaños que se sitúan a hl distancia de lectura (33 cm). 
con una buena iluminación. 

Sensibilidad al contraste 

Los objetos y las imágenes no suelen tener un hrillo homogéneo. 
lo que limita la equivalencia en la práctica de la AV (cuyas imá­
genes presentan un contmsle del 100%). A esta variación en bri­
llo se denomina contraste, y determinar su sensibilidad es muy 
útil en muchas alteraciones. como catar.ltas o neuritis óptica. 

Para esta prueba se empican sinusoides con d iferente fre­
cuencia csp.1cial y nivel de contraste, siendo los contrastes más 
visibles en las frecuencias medias (Fig. 2 1.8). Los resultados se 
anotan en una gráfica donde se re fl eja el nivel de contraste que 
es percibido en cada frecuencin espacial (Fig. 2 1.9). 
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Fig.21.8 
Sensibilidad al contraste. La mayor percepción del contraste se 
encuentra en los ni"eles medios de frecuencia. 
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Fig.21.9 
Gráfica para representar los resultados de la prueba de 
sensibilidad al contraste. 

Aberrometría 

La prueba de aberromet rfa permite el análisis del sistema 6ptico 
del ojo desde el punto de vista de la óptica física. es decir. que 
considera a la luz como un frcnte de ondas (lw Fig. 21.1). La cali­
da.d dc un frente de ondas se expresa en micras o en fracciones de 
longilud de onda. y los instrumentos para su medida se b4lsan en 
dos sistemas: 1) interferometría láser o 2) trazado de myos. 

Las distorsiones se representan por medio de los polinomios 
de Zcmicke (Fig. 21 .10), que extraen los componentes caracte­
rfs ticos del frente de o nd as . Así. las abe rraciones de primer 
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orden representan inclinación. las de segundo orden incl uyen 
desenfoq ue y astigmatiMno. lal> de tercer orden representan 
coma y trébol (<< trefoil»). y así I>C pu(.'(]en expandir hacia las abe­
rrac iones de aho orden en fonn:. ~ más complejas. Las gafas 
solamente pueden corregi r las aberraciones de segundo orden 
pero no las otra!., 

Retinoscopia 

La reti noscopia o esq u ¡a~copia es el método de refracción obje­
tivo más uti lizado hasta la aparición de los autorrefrac tómctros. 
Su funcio nam iento consiste en el desplazamiento que sufre un 
haz luminoso en la pupila ~egún el estado refractivo del ojo. Un 
haz de luz en un ojo hipermétrope sufrirá desplazamientos en el 
se ntido del movimiento de la luz. al contrario que el miope . 
Debido a que la pnlcba se realiza normalmente 11 I m del ojo. la 
imagen estad fija en los miopes de I dioptría o cuando se ha 
colocado delante de un ojo una lente que conija el defecto. afia­
diendo 1 dioptría positi ...... 

El paciente es cxamin .. do con una montura de prueba cn una 
h .. bitac ión con poc .. luz y mirando a un .. distancia lej .. na. pro­
yectando el foco sobre la pupila y ejerciendo un movimiento en 
varios ejes. Si el rcl1ejo de 111 pupil .. sigue la dirección de la luz. 
se irán colocando lentes positi vas haSla que el desplazamiento 
quede neutral iz .. do. A esta lente se res tará 1 dioptría positi va 
para tener la rcfrncción fi nal. 

En caso de no coi ncidi r el mi smo resu ltado en tooos los ejes. 
es indicación de as tigmntismo. Por ello. es más úti l el reli no~o­
pio que proyecta una luz en fo rma de franja (Fig. 21.11 ). pues 
destaca mejor los ejes pri ncipales. 

Defectos de refracción 

Fig.21.1 0 
Polinomios de Zemicke. 

• 
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Hipermetropla Miopía 

Flg.11.11 
Imágenes retinosc6picas en la hipermetropía y en la miopra. 

Queratometría 

Es la medida de la curvatura corneal. que puede ser expresada 
en d ioptrfa s o en milímetros de radio de curvatura. Existe n 
varios métodos basados en la propiedad de la córnea de actuar 
como espejo . El instrumento de Javal proyecta dos imágenes. 
una de ellas escalonada. <Iue miden el área central de la córnea 
(Fig. 21 . 12). Una vez se han al ineado .. mbas y se han puesto en 
contacto. se gira 90°. En caso de no desplazarse. no indicará 
a~ tigmati smo. Cuando se superponen las dos imágenes. cad .. 
cscnlón rcpreScma I dioptría. Si se sepanUl. de nuevo se nproxi­
marán en el segundo cje. y se repetirá la operación. 

Cuando la curvatura del eje horizontal es menor que la del eje 
vertical. e~ indicación de astigmati smo di recto o «a favor de la 
regla» . Al contrario. será inverso o «en contra de la regla». Entre 
ambas situnciones prevalecerá el astigmatismo oblicuo. 
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SUPERIOR 

INFERIOR 

Fig.21.12 
Imágenes del oftalm6metro de Java!' Arriba: astigmatismo a 
favor de la regla: abajo: astigmat ismo en contra de la regla. 

En caso de asti gmatismo irregular se observarán las imáge­
nes deformadas o que no coinciden en ejes perpendicu lares. 

Con instrumentos más sofi sticados (topografía corneal COTll­

putarizada) se puede conocer de forma precisa la topografía cor­
neal (Fig.2 1.13). 

Fig.21.13 
Topografía corneal computar izada: astigmatismo. 

Autorrefractómetros 

Son instrumentos que fum:ionan según los principios de la reti­
noscopia. Hoy día son automát icos y objetivos. si n precisar la 

cooperación del paciente ni tampoco que sean manej ados por 
expertos. lo que supone una gran ventaja. 

Su grado de precisión es máximo en pacientes mayores o en 
el postoperatorio de una catarata. siendo poco fiable en niños o 
si exi ste opacidad de medios. Los instrumentos actuales ofre­
cen. además, lecturas queratométricas muy fiables. 

De cualqu ier forma y a pesar de la precisión de las explora­
ciones objetivas. la prescripción de la corrección ópti ca debe 
com probarse siempre con las pruebas subjetivas. 

Refracción subjetiva 

Agujero estenopeico 

Cuando un individuo tiene una buena AV se puede descartar la 
presencia de miopía o de astigmatismo significativo. La hiper­
metropía o un astigmatismo leve son compatibles con buena AV. 
según la capacidad de acomodación (ver más adelante). En caso 
de mala AV. se repetirá la prueba con agujero estenopeico, que. 
al disminu ir la dispersión de la imagen. mejorará la AV en caso 
de ametropía. especi almente en situ aciones de miopía o astig­
matis mo irregular (p. ej .. queratocono). En situación de opaci ­
dad de medios (p. ej ., catarata incipiente) ocurrirá un fenómeno 
similar. Al contrario. no mejorará si existe una enfermedad re ti ­
niana o de la vía óptica. 

Montura de pruebas 

Se trata de la forma más precisa de conocer el defecto de refrac­
ción y la que más ha de influi r en la prescripción final. Tras rea­
lizar las exploraciones objetivas. se irán colocando lentes hasta 
lograr la AV ópti ma. 

Para lograr la máx ima precisión. una vez detcrminada una 
graduación esférica aproximada se antepondrán esféricos de 
0.50 dioptrías. positivo y negativo. hasta que no exista mejoría. 
La mayor dificultad en la graduación de los ojos radica en el 
componente cilíndrico. La determinación del eje de astigmatis­
mo se precisa mejor con un ci lindro de potencia marcada, por lo 
que puede ser conveniente uti lizar una potencia algo mayor de la 
que el paciente requiere en los casos de defecto astigmático bajo. 

Una vez conocido el eje y con el fin de preci sar la potencia 
del cilindro. es de ut ilidad el cilindro cruzado de Jackson. que 
consiste en una lente con un ci lindro positivo (0.25 o 0.50 diop­
trías) en un eje y otro negativo en el eje perpendicular. Se alter­
nan de forma rápida la posición de estos cil indros sobre el eje de 
astigmatismo y se incrementa o disminuye la potencia de la gra­
duación. según ex ista mejoría visual; por ejemplo. si en la mon­
tura de prueba hay un cilindro de 2 dioptrías positivas a 90° y el 
r acieme ve mejor cuando el eje positivo del cilindro cruzado se 
encuentra a 90°. necesitará incrementarse el cilindro en la mon­
tura. Esta man iobra se repetirá hasta que no existan modifica­
ciones en la AV al mover el cilindro cruzado. 

No se debe olvidar que según se incrementa el valor del cili n­
dro en la montura debe di sminuirse el de la esfera. La dinámica 
de graduación subjetiva varía con la experiencia personal. y 
también es variable la importancia que se concede a los diferen­
tes métodos. 

u 

u 

u 



Cicloplejía 

La refracc ión manifiesta es la re:.lizada s in ayuda de fá rmacos 
que actúen sobre la acomodación o la pupila. La parálisis de la 
acomodación por medio de fármacos pennite una exploración 
más exacla y precisa de la refracción . Su empleo está indica· 
do en: 1) niños: 2) pcrson •• sjóvenes en primera graduac ión. y 
3) personas de cualquier ed •• d que presemen alteraciones de la 
refracción difíci les de precisar. Habitual mente se util izará cielo­
pcntolato. cuya acción es máxima entre 30 y 60 minutos tf"dS la 
instilación. En niños con estrabismo es imprescindible la utili­
zac ión de sulfato de atropina 0.5%. cada 8 horas. durante al 
menos 3 días. para asegurar una buena acción ciclopléjica. 

La prescripción fi nal para las gafas se debe efectuar según las 
indicaciones mencionadas. so lamente tras la graduación si n y 
con cicloplejfa. Esto permitirá una aproximación a la corrección 
que favorezca tanto la mejor AV como la mayor tolerancia. 

• Acomodación 

Acomodación ocular 

La acomodación es la capacidad del sistema óptico del ojo para 
cambiar su poder dióptrico mediante un aumento en la curvatu­
ra del cristal ino. Esto se debe a la contracción del músculo cilim. 
que relaja la zónula y permite que el cristalino se abombe (Fig. 
2 1.14). Se conoce como amplitud de acomodación la capacidad 

Flg.11.t4 
Relajaci6n de la 16nula e incremento de la curvatura del 
cristalino durante la acomodacl6n. 

Defectos de refracción 

total de incrementar la potenci a. disminuyendo con la edad a 
medida que el cristalino se incrementa de tamaño y se endurece. 

De forma conjugada a la acomodación. tienen lugm dos fenó­
menos: 1) convergenciu y 2) miosis. La convergencia permite 
mantener los objetos próximos enfocados en la fóvea. mientras 
que la miosis aumenta lu profundidad de foco. Ciertos tipos de 
estrabismo pueden ser conSL'Cucncia de al teraciones en la coor­
dinación de la acomodación y 1:. convergencia (Capítulo 16). 

Debido a la enoone umplilUd de acomodación en el niño. la 
refracción debe hacerse siempre mediante cicloplejía. Dudo que 
el músculo ciliar y el esfínte r del iris tienen control parasimpá­
tico. al parali zarse la acomodació n también se provoca una 
midrinsis. lo que facilita la rea li zación de ret inoscopia (no es 
conveniente que 1,1 midriasis sea excesiva). 

Presbicia 

En condiciones normales. es suficiente que la acomodación per­
mita enfocar los objetos entre el infinito y la distancia de lectura 
(33 cm). Esto quiere decir que cuando la amplitud de la acomo­
dación es inferior a 3 dioptrías pueden existir dificultades en la 
visión próxi ma. Esta situación es nonual a partir de los 45 años y 
progresa aproximadamente hasta los 55-60 cuando la dinámica 
de la acomodación se pierde de foona definitiva (Fig. 21 .15). 

45 afios +1.0008 +1,250 

50 arios +1.5008 +1,750 

55 anos +2.000 a +2.250 

60 afios +2.500 a +3.000 

Fig.21.15 
Progresión de la presbicia con relaci6n a la edad. 

Los síntomas de la presbicia son muy típicos: 1) alejamiento 
del plano de lectura: 2) di fi cultad para el trabajo de cerca: 3) retra­
so en el reenfoque de lejos tras el uso continuado de la acomoda­
ción. y 4) los sfntomas anteriores se acentúan con poca luz y al 
final del día. En general. las molestias de los pacientes se centran 
más en la d ific ultad q ue en lu fatigu visual. Es posi ble que los 
ancianos mejoren la vis ión próx ima COtllO consecuencia de la 
miopía inducid .. por la esclerosis del cristalino y la miosis seni l. 

La corrección de la presbicia se real iza con lentes convexas 
para suplir [u fu ha de ucomodación. Para ello es necesario detcr· 
minar previulllcnte el defeclo que presenta para visión de lejos. y 
tener en considcmción la edad y las ocupaciones del individuo. 

Sobre la corrección de lejos se deberán añadir las lentes posi­
tivas que permitan una correcta visión a 33 cm. Como datos pro­
medio. se inicia a los 45 años con + 1.00 a + I ,50 dioptrías. incre­
mentándose n rnzón de 1.00 dioptría cada 3 años. 

Un di lema no siempre bien resuelto es la forma de corrección 
del defeclo. Cuando es preciso coO'egir el defecto de lejos y de 
cerca. la prescripción de dos gafas (de lejos y de cerca) tiene la 

j~----------------
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ventaja de la facilidad de adaptación. pero su inconveniente es la 
propia lim itación de cada una de ellas. que obliga a su (;ambi o 
frec uente, lo qu e es inaceptabl e en muchos casos. La s gafas 
bifo(;aJcs son una buena alternativa, pero desesti man la distan­
cia in termedia (0.50 a 1.00 m). y su uso no es adecuado en cier­
tas ocupaciones. Los cri stales multifocales progres ivos tienen la 
capacidad de poder enfocar cualquier distancia. pero su mayor 
problema es el período de adaptación a ellos, ya que obligan a 
un desp lazamiento de la cabeza para mirar por la zona adecua­
da. Es aconsejable prescribir unas gafas de lcjos para conducir. 
pasear. etc .. y otras progresivas para el trabajo. casa. cte. 

La corrección de la presbicia con lentes de (;Onta(;to puede 
hacerse con lentes progresivas. lo quc disminuye en (;iena medi­
da la calidad de visión. o añadiendo unas gafas positivas (;Omo si 
se tratara de un ind ividuo emétropc. Algu nos pacientes que no 
desean el uso de las gafas pueden adaptarse de forma sati sfactoria 
al empleo de la corrección de lejos en un ojo y de cerca en el otro 
(<<monovisión»). Esta al temativa no siempre es bien tolerada. y es 
necesario efectuar un período de prueba mínimo de 3 semanas. 

e Ametropías 

Miopia 

Se trat a de un defecto de refracción por e l que los rayos que 
inciden en el ojo paralelos (del teórico infi nito) se enfocarán por 
delante de la reti na. Los rayos que entran divergentes formarán 
el foco más cen.:ano a la re ti na. Por e llo. el sujeto verá mal los 
objetos situados a partir de cierta distancia. pe ro siempre ex isti­
rá un punto próx imo donde su visión será correcta (Fig. 2 1. J 6). 

Fig.21.16 
Situaci6n 6ptica en la miopia. 

Clasificación 

Desde el punto de vista óptico. la miopía puede ser: 

l. Axial : por aumento del diámetro anteroposteri or de l ojo: es 
el tipo más frecuente. 

2. De curvatura: por el incremento de la curvatura de la cór­
nea o del crista lino. como o(;urre en el queratoeono o en la 
esfemfaqui a. Indiv iduos jóvenes sometidos a una acomoda­
ción frecuente (p. ej .. hipermétropes) pueden desarrollar una 
falsa mi opía por espasmo de! mú s(;ulo ciliar. 

3. De índice: por el aumento de la potencia di óptri(;a del cris­
tal ino: muy típiw de la esd erosis nuclellr (Fig . 2 1. 17) del 
ni stalino. 

Fig.21.17 
Opacidad nuclear del cristalino que produce miopfa de índice. 

Otra clasificació n de la miopía hace refcrencia al dcfeeto 
como una mera anomalía de la refracció n o como una situación 
de verdadera patología ocular. Al pri mer ti po. denomi nado mio­
pía simple. no se asocian lesiones degenerativas y la cuantía del 
defecto no supera las 5-6 dioptrías. La segunda forma. o miopía 
degenerativa. suele hacerse ev idcnte antes de los 10 años de 
edad. y progrcsa hasta induso pasados los 30 años. Las lesiones 
degenerativas se ini(;ian a panir de los 50 años. y son anteriores 
en el tiempo las de la periferia retin iana que las de la región 
macu lar. Esta forma de miopía es más frecuen te en mujeres y 
ti ene un carácter altamente heredi tllrio. 

E.tiología 

La etiología de la miopía no se conoce en e! momento actual y 
aJgunas de las teorías clásicas no han podido confirmarse: 

l. Hipertensión ocular: no demostrada. A pesar de que algu· 
nos estudios apuntan hacia una mayor presión intraocu lar en 
ind ividuos miopes que en sanos, e l uso de hi potensores no 
influye en el desarrollo de la miopía. Por añadidura. el adel­
gazamiento ese leral no es consecuencia de un estiramiento. 
sino que parece un fenómeno metabólico activo. 

2. Uso de la acomodación : es posibl e que tenga alguna 
influencia. pero el empleo de bi focales o atropina no hace 
variar su evolución. Parece ser que es el efecto de la proxi­
midad. y no la acomodación o la convergenc ia, el elemento 
que puede influir en la aparición y evolución de la miopía. 

3. Deprivación visual : se puede inducir una miopía en ani ma­
les produciendo deprivaci ón visual y, en ocas iones. puede 
tener una expresión clíni ca (opacidades comcalcs o (;ataratas 



infanti les). pero no explica la mayor pan e de los casos en los 
seres humanos. 

4. Factores heredita rios: no hay duda de que in tervienen de 
forma sustancial en el desarrollo de la miopía. existiendo un 
tipo de herencia variable. 

Los datos obtenidos a pm1ir oc los estudios clínicos y expcri mcn­
[¡des indican que la retina es cl lugar donde se encuentra la cklVe 
de la miopía. El metaboli smo de la dopaminu en lus célul as ama­
crinas parece estar involucr:\do en el proceso de miopización . 

Epidemiología 

El porcentaje de individuos miopes varía entre diferentes estudios. 
~gú n la población en estudio. Así. es mayor en la raza oriental y 
más min en indi viduos con estudios superior!!s. lo que lu asocia a 
un trablljo de lectura intenso. En cualquier caso. existen evidencias 
de que la prevalencia de la miopía cl'L"'Cern en las próximas décad.'lS. 

La miopía es responsable dcl 5 ni 10% dc todas las cnusa .. de 
ceguer:l legal en los países dcs:urollados. 

Progresión 

El pronóstico para conocer el defecto dióptr ico fi nal en una mio­
pía es difícil de establecer. pero algunos datos pueden ser de UT i­
lidad. En contr..t de lo esperado. muchas miopfm, congénitas no 
progresan de fornm aprl.'C iable. Los antecedentes familiares y el 
incremento rápido del defecto dumnte la primera década de la 
vida indican un pronóstico huciulll miopía magna. 

En contra de lo comú nmentc aceptado. el progreso del dcfcc­
[(J pucde continuar incluso hasta pasados los 40 años de edud. de 
forma más evidente en aquellos casos con mayor defcc lO. 

La miopía de inicio tardío se ocre cru.i invariablemente al incre­
mento de la densidóld del núcleo cristal iniano. y es un s igno de 
catarata incipiente (I'er Fig. 2 1.17). En est:1 si tuación los pacientes 
dejan de precisar com.'CciÓn para la vi~ ión próxima y. muy a menu­
do. conservan una aceptable agude7.-U vi~ua l con lentes negativas. 

Clinica 

El s íntoma lípico de la miopía es la mala visión de lejos. Por esta 
razón. el miope se acerca a los obje tos o entorna los párpndos 
para hacer el e fe cto estenopcieo. L ¡I buena vis ión de cercn y 
mala de lejos tiende a crearen el miope un carácter más retraído 
con más afi ción a la lectura que a las nctividades ul aire libre. y 
hace más compliclldu In controversia en torno al papel del traba­
jo de cerca como cauSó. o comoefeclO de la miopía. 

La visión e mpeor:. :.1 :mochecer por tres motivos: 1) dilma­
ción de la pupil:\ (efecto contrario al eSlenopcico); 2) la refmc­
ción en la zona perift:rica del cristal ino es más rn iopizante. y 3) 
las longitudes de o n(la cercanas al azul ti enden a refractarse 
mús. Por añnd idul'a. en la miopía magna la función dc los fo to­
rreceptorcs está altemda. 

Complicadones 

La miopía si mple cu rsa s in otras anom:\lías ocu lares. C iertas 
patologías del ojo ([lnomal fas de la pnpila. rcti nopatía de la pre-

Defectos de refracción 

maturidad. etc.) se acompañan de miopfa elevuda. También es 
frec uente que opac id ades corneales sufr idas c n los primeros 
años de la vid!l se asocien a elongación del g lobo ocular. 

Las enfe nnedades que pueden ocurrir e n ojos con miopía 
elevada son fund amentl\lmente : 1) g laucoma. 2) catarata. 3) 
maculopaHa y 4) desprendimiemo de retina. El glaucoma puede 
ser de tipo pigmentario o crónico simple (CapílUlo 9). La cata­
rata del miope aparece en edudes anteriores a la senilidad. y su 
localización es sobre todo subcapsular posterior (Capftul o 8). El 
desprendimiento de la reti na se debe a degeneraciones periféri ­
cas vi treorret inianas (Capítulo 12). Uno de los s íntomas que 
más ansiedad produce en muchos miopes es 1:\ visión de moscas 
volantes. consecuencia de las a ltemcioncs que sufre el vítreo. La 
maculopatía miópica es más frecuente en mujeres adultas. con 
miopía superior a 10 dioptrÍlls (Capítu lo 13). 

Por estos moti vos e l individuo con miopía supe rior u 5 o 
6 dioptrías debe ser sometido a revisiones periódicas que inclu­
yan lu medi da de la presión intraocular y el estudio detallado del 
fondo de ojo . 

Corrección óptica 

El tratamiento de la miopía está basado en la corrección del defec­
to con gafas o lentes de contacto. Unn de las cuestioncs m:h debn­
tidas es lu fOnlla en que esta com.'Cción se lleva a cabo. e~pccia l ­

mcnte en niños. La prescripción de la corrección completa es 
mejorar la visión al máximo y desarrollar UI1:\ relación acomoda­
ción-convergencia nonnal. Esto pcrnlit irá un mejor desarrollo L-du­
cacional y me ntal . El uso de bifocales para rclajar In acomodación 
no ha demostrado ser dicaz. aunque continúa contando con )Xlni­
dnrios. Incluso se dcliende la teoría contraria. es decir. hipcrcorrc­
gir al individuo miope para controlar mejor su progresión. 

En miopías superiores es úti l la prescripción de una .. segun­
das gafas hipocorregidas para tmbajos prolongados de cerca. No 
sc debe desprec iar la capacidad de los miopes altos para ver 
pequenos objetos a distancias muy conlls. 

El uso de Jemes de contaclo. aparte de las ventajas cosméti ­
cas y fís icas. mejora In capacidad vi sual eon relación a las gafas 
en proporción nI grado de miopía y permi te la corrección de :tJ1i ­
sometropías (diferencia de dioptrfas entfc :unbos ojos). 

El délicit visual que provoca la mnculopatía miópica pUI.'de 
mejorarse por med io de ayuda .. óptic:\" pa r.:¡ baja visión. con 
mayor elicaci:\ si el tmnaño del escotoma es n:.'ducido. 

La corrección quirúrgica de la miopía ya ha sido abordada en 
el Capítulo 6. 

Prevención y medidas generales 

Lu tendenc ia del niño miope es In de ev itar s ituac ione" q ue 
rL't]uieflln una buena visión de lejos. Por t:lI1 to. tienen tendencia 
a refugiarse en la lectum o los juegos de ordcnador, y presc ind ir 
del deporte o de actividades al a ire libre. La corrección ópt ica 
adecuada ev itará cstas situaciones. 

La ilu minación apropiada durante el !mbajo de cerca parece 
relevante s i se considera que la ausencia de contraste (por ca!a­
ratas o por opacidad corneal) es un est ímulo para la miopiLa­
ción. En cuamo al tiempo de lectura. no se debe limitar. pero es 
uconsejable un descllnso periódico, dumntc el cual se tJatará de 
relajar la acomodación mirando a lo lejos. 
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Hipermetropia 

La hipcrmelropí:1 (hipcropía) es una forma de defecto refractivo 
en el que los rayos que inciden en el ojo desde el infinito fmm an 
el foco por detrás de b ret ina. Se trdta de un defecto muy fre­
cucnte, pero en su mayoría alcanza pocas dioptrías (Fig. 21 .18). 
A difcll.'nda de la miopía. no es un defecto progresivo y carece 
de tan graves complicaciones. eon la cxccpción de casos cxtre­
mos cercanos a la microftal mfa . 

Fie·1t.18 
Situación óptica de la hipermetropla. 

Etiología 

En la mayor p:IrIC de los casos existe un desajuste en el sistema 
óptico del ojo, con longitud axial normal. La hipermetropía se 

asocia a veces con ojos pequeños en los que no sólo el diámetro 
del ojo es menol'. si no que la córnea puede ser más pequeña de 
lo normal. De cU:llqu icr forma. raramente la longilUd axial es 
menor de 20 mm. El acortamiento puede aparecer de forma 
patológica por un IUmor orbitario que comprime al globo desde 
fuera. o por un edema que desplace la mácula anteriornlcnte. 

Menos frecuente es la hipermetropía de índ ice (por cambios 
cristaJini:mos), de curvatura (por córnea plana) o por desplaza­
miento posterior del cristalino. 

Clasificación 

Apnrtc de la eti ológica. la hipermetropía se puede clasifi car 
segú n el comportamiento de la acomodación. Con~idcfllndo que 
un ojo hipe rmétrope puede compen sarse por efecto de la aco­
mooación, ex istirá una forma de hipermetropía latente, en la que 
esta compensación es to tal y, por tanto. no se puede medir si no 
es bajo el efecto de un cictopléjico. 

La hipermetropía man ifi esta ti ene dos formas de presenta­
ción: aquella en que la acomodación se relaja al utilizar lentes 
COrfe{~toras (fa culta!iva) y la que no puede ser corregida por la 
acomodación (absoluta). 

Pucde ex istir so lapamiento elllfe una y otra forma clínica. 
siendo común el paSO de hipermetropía latente hacia la absoluta 
con el transcurrir de los años y el délicil consecuente de la cap.1-
cidad de acomodación. 

Clínica 

Debido a que ocupa un lugar clave en la hipennetJOpía, el esta­
do de la acomodac ión determinará los síntomas. Los niños no 
sud en mOStrar délici t \' isual. y las manifestaciones más impor­
tantes son Ins cefaleas o cI c:lIlsancio relacionados con el esfuer­
zo visual (astenopía acomodati va) y el estrabismo acomOOalÍvo. 
Algunos casos de hipermetropía elevada cursan con retraso en el 
aprendi zaje o con di slcx ia falsa. 

En aduhos jóvenes pueden pre~ntarse síntomas de astenopía 
e incluso de mula visión próx ima interrnitente por claudicación 
del mú sculo cili ar. Ciertos casos. por el contrario . manifi estim 
una falsa miopía ¡Xlr espasmo muscular. 

La mayor parte de las hipermetropías no se manifiestan hasta 
poco ant es de l:l edad correspondiente a la presbicia. Los sínto­
mas entonces son de mala visión de cerca. y al cabo de unos 
años también ~ afecta la visión de lejos. 

Los ojo<¡ con hipermetropía clevada prescntnn una cámara 
anterior poco profunda. con riesgo de glaucoma de ángulo estre­
cho, y en el fondo de ojo un caracterís tico aspecto de seudopa­
piledema. 

Trat:amiento 

ACIUcllos individuos que presentan un defec to bajo, si n síntomas 
oculares y en ausencia de desequi librios musculares. no deben 
ser corregidos. Los nirlOS con esotropía. por el contrario. deben 
utili znr la correcc ión completa tras atropina. 

Al existir una hi permetropía I1siológica en los niños. sola­
mente aquellos que presenten síntomas y los errores superiores 
a 3 dioptrfas requerirán corrección óptica. Ln cantidad de diop-



trías a corregir oscilará . por norma general. entre l y 2 dioptrías 
menos que la refracción bajo ciclopléj ico. Se debe aconsejar la 
uti lización de gafas. segllll la necesidad de cada caso. Aunque la 
evoluci ón natural de la hipermetropía en el niño es hacia su dis­
min ución , en ocasiones pu eden observarse in crementos del 
defecto. Esto obedece a un desenmascaramicnto de una frac¡;ión 
latente de la hipermetropía por el propio uso dc las gafas. 

La corrección en adultos dependerá de los síntomas y éslOs. 
a su vez, no sólo del defecto sino también del ti po de trab:0o. En 
estas circunstancias y en edad preprésbita, se les debe prescribir 
la máxi ma corrección quc toleren sin cicJoplej ía. En aquel los 
casos en que las gafas no mejoren los síntomas, se deberá efec­
tuar el estudio de la refracción bajo ciclopléj ico para prccisar la 
cuant ía del defecto. Por reg la genera l. a mayor edad menor 
deberá ser la hipocorrección de las gat:1s. 

En edades de presbi cia la si tu ación se hace com pl icada al 
requerir corrección adicional. En estos casos, las lentes multifo­
cales presentan una buena indicación. Es aconsejable que desde 
el primer momento se prescriba este tipo de gafas con adicioncs 
leves para que la adaptación sea lo más satisfactoria posible. 

La utilización de lentes de contacto en la hipermctrop ía es 
posible, pero prest:nta trt:s inconveni entes con relación a la mio­
pía: no mejora la visión con respecto a las ga fas: la manipula­
t:i ón de la lente es más difícil por la ma la visión de cerca, y el 
grosor central de la lente es mayor para las mis mas dioptrías. 

En cuanto al tratamiento quirú rgico, el LAS IK corrige satis­
factoriamente hasta 5 d ioptrfa s. Una de las altern ativas, en 
dcfectos elevados, es la ex tracción del cri swlino transparen1e 
con implante de lente intraocular. Esta indicación solamente es 
válida en paci cntes a part ir dc los 40 años de edad . y presenla 
como ventaja un bajo riesgo de desprendimiento de la reti na, en 
todo caso muy inferio r al de los miopes. 

Ast igmatismo 

Es una entidad en la que los rayos de luz no llegan a formar un 
foco, pues el sistema óptico no tiene la mis ma capacidad !'Cfrac­
tiva en todos los meridianos. El fenómeno óptico se ha expl icado 
por medio del cono ide de Sturm (vt' r Fig. 2 1.5). Prácticamente 
todos los individuos presenta n algún grado de astigmati smo, 
pero el concepto se refiere a aquel las si tuaciones en que el defec­
to se hace signifi cativo. 

Clasificación 

Se divide en dos grandes formas: regular e irregul ar. 
El astigmatismo regu lar es aquel en que se producen, en vez de 

un punto focal. dos líneas focales, perpendiculares entre sí. Entre 
ambas se encuentra un intervalo focal con una zona en que los 
rayos se encuentran más concentrados (círculo dc menor difu­
sión). Este tipo de error puede corregirse con lentes cilíndricas. 

A su vez, el astigmatismo reg ular, según su rel ación con la 
retina. puede ser de varias formas (Fig. 21 .19): 

1. Simple : uno de los focos se encuentra en la rctina, por lo que 
se corregi rá con un cilindro. 

2. Compuesto: asociado a un defecto esfé rico. 
3, Mixto: uno de los focos es hipermétrope y el otro miope. 

Defectos de refracción 
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Tipos de astigmatismo. 

Hipermetrópico 
compuesto 

Hipermetrópico 
simpte 

Mixto 

Miópico simple 

Mi6pico compuesto 

Tan to la forma simple como la compuesta puede ser miope o 
hipermétrope. Según la localización de los ejes principales. el 
astigmatis mo puedc ser: 1) di recto o a favor de la regla (eje más 
posit ivo vertical); 2) inverso oen contra de la regla (eje más posi­
tivo horizontal), y 3) oblicuo. Es más frecuente la primera forma 
en individuos jóvenes, y la scgunda en individuos mayores. 

En el astigmatismo irregu lar no existen unos focos definidos ni 
es posible la cOlTccción con lentes convencionales. Este defecto 
aparece sobre todo en ca...<:os de patología eorneaL como queratoco­
no, queratoplastia o cicatrices. Es necesaria la utilización de lentes 
de contacto rígidas con el /in de regularin r la superficie corneaL 

Etiología 

El origen del as ti gmat ismo regular se si túa la mayoría de las 
veces en la córnea. de ahí el valor de las pruebas queratométri ­
cas. Se trataría de un ast igmat ismo de curvatura . Tam bién e l 
cristalino puede dar lugar 11 efectos si mi lares. pero con menor 
frec uencia e intensidad. 

El ast ig mati smo es un defecto que apa rece en edfl des tem­
pranas de la vida y no tiende a evolucionar. Una forma adqui ri­
da, con gran relevancia en la actualidad, es el astigmatismo pos­
quirúrgico, cspecialmeme referido a la cirug ía de la catarata y la 
qucratoplastia. Una int isión quirúrgica ser<i ta nto más astigma­
tógena cuanto mayor y m{is tercana esté de la pupila. Los pun­
tos de sutura tcnsos incrementarán la curvatu ra en ese eje y la 
incisión relajada provocará un aplanamicnto. De esta fo rma, es 
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habitual la existencia de un as tigmatismo di recto tras la cirugía, 
que tiende a hacerse inverso una vez se han ret irado los puntos 
de sutura. La cirugía con pequeña inci sión en la catarata (faco­
emulsiticación) disminuye este riesgo. 

Tras la queratopl astia el astigmatismo puede ser modulado 
por la extracción selectiva de suturas o por el deslizamiento de 
la sutura continua hacia el eje positivo. 

Clínica 

Los síntomas de astigmatismo varían según la cuantía y el tipo. 
Los defectos altos cursan con una mala visión que puede ser 
mejorada con el entorno palpebral tanto de lejos como de cerca. 
El uso de la acomodación en las fo rmas hipermetrópicas puede 
permitir enfocar uno de los meridianos en la retina, y provocar 
síntomas de as tenopía acomodati va. 

En los astigmati smos inferiores la agudeza visual puede ser 
buen a, y predomin an la astenopía y los episodios de vi sión 
borrosa pasajera. Debe resaltarse que estos síntomas no siempre 
están en proporción con el defecto. por 10 que es difíci l inter­
pretarlos cuando existen defectos menores. 

Tratamiento 

La prescripción de gafas debe acercarse al máximo valor que es 
bi en tolerado por el pac iente. La to lcrancia dependerá de las 
dioptrías, el eje (peor si es oblicuo). la relación binocu lar y el 
defecto esférico asociado. En astigmatismos altos la corrección 
parcial mejorará la vi sión , pero puede provocar sínto mas de 
astenopía acomodativa. 

Las lentes de contacto tóricas permi ten la corrección de l 
defecto. pero no siempre totalmente. Las lentes rígidas se adap­
tan mejor en fo rmas a favo r de la regla y son la indicación en 
astigmatismos irregulares. Las lentes blandas tóricas son una 
buena alternativa cuando se trata de defectos algo menores. 

Las técnicas quirúrg icas que permiten corregir el ast igmatis­
mo no son tan sati sfactorias como las de la miopía. Básicamen­
te son de dos tipos: 1) relajantes. que pretenden aplanar el eje en 
que se actúa. y 2) traccionalcs. con el fi n de aumentm la curva­
tura. Las primeras han sido más desarrolladas y exi sten múlti ­
ples descripciones y tablas . Las segundas consisten en resecar 
una cuña corneal en semi lun a y suturar a tensión . Tanto unas 
como otras presentan una gran variabilidad en los resultados. 

También cxi sten posibil idades de actuar sobre la superficie 
corneal por medio de LAS I K. real izando una ablación tisular de 
acuerdo con el dcfecto aSli gmáti co a corregir. 

Anisometropía 

La anisometropía consiste en una diferencia en cl error refracti­
vo de los dos ojos . Las combinaciones presen tan un gran núme­
ro de posibi lidades tant o en el tipo de defecto como en la cuan­
tía. Se trata con frecuencia de un trastorno congéni to. pero no 
siempre se detecta precozmente. 

La anisometropía en la infancia es un factor predisponente de 
ambliopía y estrabismo. También plantea problemas pecul iares 
en la corrección óptica. 

) 

No se pueden delinir los límites de la an isometropía. Se ha 
indicado que 2 dioptrías de diferencia entre ambos ojos sería el 
lím ite . pero esto no es sat isfactorio pues los síntomas y los 
inconvenientes pueden aparecer con menor di fere nc ia. Otros 
factores que in fl uirán son : capacidad de fu sión. correcciones 
ópticas previas. tipo de defecto. edad y cambios refractivos. 

Clínica 

La visión en estos individuos puede ser monocular. binocu lar o 
alternante. En la primera situación los síntomas dependerán del 
ojo dominante. 

La visión binocu lar en suj etos an isométropes es posib le 
cuando las diferencias no son muy marcadas. En condiciones 
desfavorables para e l ojo dom in ado dicha visión binocu lar 
puede desaparecer. En estas circu nstancias aparece ya algún 
grado leve de ambl iopía que debe ser detectado. 

La vi sión alternante posiblemente es muy frecuente en ani­
so metropías miópicas durante la infancia. Esto explicaría que 
grandes miopías monolaterales cursen con visiones muy acep­
tables una vez son corregidas. Por el contrario. las situaciones 
de anisomelropía hipermetrópi ca o astigmática tienen mayor 
tendencia a la ambliopía por carecer de alternancia. 

Tratamiento 

La prevención de la ambliopía es el pri mer problema a resolver 
ante un pacieme an iso métrope. Las med idas clásicas como la 
oclu sión y cl uso de la corrección adecuada son especialmente 
importantes en los casos de anisomctropía. Debido a la diferente 
prescripción en cada ojo, el tamaño de las imágenes no es homo­
géneo. lo que se denomina aniseiconía. Esto provoca síntomas 
que van desde la astenopía a la diplopía o la visión tX)JTosa. Para 
di smi nuir este fcnómeno, la elaboración de las gafas rcquiere 
unas consideraciones especiales: 1) máxima proximidad de la 
lente más JXltentc alojo; 2) máxima distancia de la lente menos 
potente al ojo. y 3) mínimacurvatum en lacam anterior de la lente 
más posi tiva (o menos negativa). Otra posibilidad de corrección 
en niños con ambliopía moderada es la penalización del ojo con 
menor defecto. lo que puede permitir compensar la corrección. 

En adultos la corrección estará basada en la tolerancia de la 
refracción subjetiva. lo que pucde hipocorregir el ojo con mayor 
defecto. En estos casos las lentcs de contacto permiten evitar el 
inconveniente de la ani seiconía y supone n un a solución muy 
salisfactoria. Asimismo. la cirugía refractiva. que depende del 
defecto. tiene un buen ca mpo de aplicación en ind ividuos con 
anisometropía de difíci l corrección por los métodos habituales. 

• Baja visión 

Se define baja visión a la AV menor de 0.1 o a un campo visual 
inferior a 20". De manera más práctica. la baja visión es aquella 
pérdida visual que no permite una actividad normal a quien la 
sufre. 

'M 
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Las causas de baja visió n son mú ltiples, pero destacan 
DMAE, miopía magna. ret inopatíadiabética. problemas congé­
nitos. etc . En estas si tuac iones no vamos a conseguir que el 
paciente vea más. sino «mejor» por medio de ayuda ópticas. El 
incre mento de la edad de vida propicia un mayor número de 
pacientes con baja visión, y la exigencia de calidad de vida obli­
ga a proporcionar solu ciones a estos casos . Cm.!a vez hay una 
mayor oferta de objetos para personas con défi cit visual: naipes 
con Ictms grandes. relojes. pantallas de ordenador. ctc. 

Magnificación 

El medio que se empIca para lograr mejorar su rendimient o 
visual es básicamente e l incremento de la imagen. Son Teco­

mendaciones básicas usar rotu ladores de trazo grueso. ampliar 
en lo pos ible los textos e intensificar la luz, quc ha dc scr blanca 
cont inua. La adaptación de sistemas ópticos para baja visión 
depende mucho del grado de afectación visual, del tipo de défi­
ci t y de la actitud del paciente. 

Los sistemas de ampliación varían según la dis tancia a que se 
indiquen. En la di stancia de lect ura se emplean lentes para enfo­
car el objeto de 10 a 20 (;m. con una potencia entre 5 y 10 diop­
trías. También se pueden emplear microscop ios y pri smas, así 
corno lupas manuales para consulta ocasional. Los (;asos con 
défi cit visual profundo nc(;esitarán lupas telev isión o es(;áneres. 
que, aparte de poder modulare! contraste. permiten incrementos 
importantes del aumento. Existen sistemas de telescopios que se 
adaptan a la funció n necesaria cuando no es posible vari ar la 
distancia (teatro, clase, etc.) (Fi g. 21 .20). En general. cuanto 
mayor es el au mento más numerosos son los inconvenientes 
colaterales (i ncomod idad, adaptación, peor campo visual, etc.). 

Filtros 

Los fi ltros polarizados reducen y eliminan la imagen especular. y 
los no polarizados absorlx:n la Jongitud de onda responsable del 
brillo. Existen varios tipos de fil1ro, cuyas cualidades son reducir 
el paso de luz, evitando la fotofobia, y mejorar la sensibilidad al 
comraSle (Fig. 21 .21) . Esto perm ite mejorar sustancialmente el 
rendimiento vi sual de personas con fo tofobia, opac idad de 
medios. albinismo, ele. Se pueden emplear conjuntamente con los 
sistemas de ampliación. 

Defectos de refracción 1 

Fig.21.20 
Telescopio de mano para visión tejana. 

Fig.21.21 
Filtros fotocromáticos para mejorar el contraste y reducir el 
deslumbramiento. 
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