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INTRODUCCION

El glaucoma pigmentario forma parte del sfndrome de dispersién pigmente-
rio y esté caracterizado por una pérdide cel pigmonto del epitelio pigmentado
del irin, que .en la iluminacién de este Ultimo prosenta Areas de tranpiluming
oién con un depbsito caracterfstico del pigmento sobre el cristalino,endotelic
corneal y estructuras del &ngulo. Cuando al cuedro anterior se sgrega aumen=
to de la preeién intraocular,Sugar y Barbour lo reconoclieron como glaucoma
pigmentario desde 1949.

El glaucoma pigmentario es una entidad de presentacién bilateral que pre
dordnantemente afecta hombres miopes jévenes. Ha y una tendencia a aceptar en
general, que la acumlacién de pigmento en el pietema de drenaje del humor a-
ouoso ep la csuse del glaucoma, aunque esto es incierto.

El glaucomz pigmentario es comunmente una enfermedad progresiva que re~
quiere de manejo médico o quirirgico para prevenir defio al disco Sptico y pér
dida de los campos visuales, otrae veces, tiene un cursc mip benignd y mence
severo,particularmente al sumentar la edad. Se ha llegado a mencionar que ocon
la edad, la cantided de pigmento llega & disminuir en el tridbeculo, con lo que
tambi én disminuye la presién intraocular. 4pf mismo, en ccaslones las 4reas
del iris que previamente transiluminaban, desaparecen.

Varios y diversos mecanismoe de liberacién de plguento han pido postula=
dos, sin que ninguno hays sido aceptado de manera unénime, ya que el pigmento
acumlado llega a afoctar de diferenten maneras a los pacientes, por razones
adn no conocidas.

A\mqu'e lap caracterfstican clfnicas del glaucoma pigmentario han sido rs
conocidan en detalle, el conocimiento de su fisiopatologla permanece cbscura

adn. Se ha reportado la presencia de efgnos y sintomas pronSsticos en la ovo,
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lucién del gleucoma pigmentario por Lichter, siendo necesaries sin embargo, =
nuevas técnicas de estudio, mejores métodos de exploracién y de estudios his~
topatélogicos para establecer 1o etiologle y asf lograr controlar eate grave

pradecimiento.



MNTECEDINTES HISTOR COS

Por muchos afion, ol pignificado de la acumulacifén dol pigmento iridiano
en la parte anterior del ojo, ha sido objeto de miltiples andlisis clfnicos.
{dran nfmero de autores han reportado sus observaciones desde Krukenberg,quien
en 1899, descride por primera vez el depdpito de pigmento en el endotelio cor
neal, localizedo en el centro de esta, vertical y en forma de huso, hasia %0

) affios después en que Sugar y Barbour eptablecieron una apociacién entre este —
depésito de pigmento caracterfotico y el glaucoma de dngulo abierto em jSve—
nes, Von Hippel c¢n 1901 opinaba que ol glaucoma pigmenterio era debido a obe=
truccién del 4ngulo por el pigmento. Strebel y Steiner en 1915 menoionan la
existencia de pigmento corneal en 4 camos de miopfa alta, (llegando a encon—
trarse ojos con estafilomas posteriores debido a la miopfa por el Dr. Mata en
1982), En 1916 Koeppe considera la degeneracién del pigmento y ou depésito en
el fngulo, importante ¥ suficliente como causa del glaucoma, fué de los mén in
$eresadon en relacionsr el pigmento con glaucowa y encontré microscopiocsmente
que tales coaos mosiraban desintegracién del pigmento de 1las oélulas  epitew—
liales. Kraupa en 1917 registrd 6 chsos & los que llamé molanosis corneal en-—
dotelial, Vogt y Biroh-firschfeld se oncontraron entre los primeros que #o o=
pusieron en que hubiera una reltécién ocausal entre el pigmento liberado y el =
desarrollo de glaucoma. Birch-Hirschfeld, en un paciente sometido a radiacio=~
no-,_pennbn quo lesiones vasculares producidas por las radiaciones oran la =
couss del glaucoma y Vogt considerd que la pigmontacidén corneal era un fenbms
no de senilidad y no le daba interpretacién clfnica especial. En 1923,1941, J

. Jeus, SEvans, Odom, Weness tombién reportaron casos de sla\icom- pigeentario,

Sin eabarge, no fud sino hasto 1949 en gue Sugar y Barbour estobleclieron ol ~
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sfndrome de glsucoma piguentario como une entidad ¢lfnica peparada, reportan—
do doé’ capopy ambos con presencia de huso de Krukenberg, pigmentacién del tra
béculo muy denss,ceérecterfsticemente en pacientes miopes, masculinos,jovenes
y en forma bilateral con aumento de la presidn intraoculare
Posterior a estos autores, en 1953 Calhaun report§ 6 casos de glaucoma =
pigmentario en pacienten jévenes entre 23 y 27 afos. Francois en 1955 detao~
46 pigmentacién en el #ngulo en 71% de casos do glaucoma simple y en 64% do -
ojon normales, en Pacientes mayores de 50 afios. Malbran en 1956 reports 7 cee
sos de glaucoms pigmentario en pacientes jOvenes entre 20 y 30 afios, enconw—
trando en 3 de ellog megalocérnea, 10 que le hizo pensar que pudiera tratarse
o agoclarse a un tipo de glaucoma congénito, BICK en 1957 reportS 5 oesmon oon
hueo-de Krukenberg y datos de glaucoma pigmentario, enptableciendo tambidn e‘l
valor especial de la tranpiluminacién del irip en estos casos, Scheie y Fleig
chauer en 1958, encontraron en un estudio de 97 ojos con atrofia idiophtica
i do la capse epitelial del iris y cuerpo ciliar, la prosencia de huso de Xru—
kenberg en 92 de 108 o0jos y pigmentacidn del trabdculo de di ferentes grados.
En 21 de estos cumos se presentd gloaucoma, encontrando tembién mayor ocentided
de pigmento trabecular en los miswosy Y aunque en otroe casos observaron que,
a pesar de una pigmentacién densa del trabéculo no se lograba determinar el
diagnéstico de glaucoma, estadblecieron que estos oasos deberfan ser vigilados
estrechamente por la posibilidad de desarrollar glaucoma tardiemente. Mis tap
de por 1959, Etienns y Pommier reportaron 12 pacientes con huso de Krukenberg
plgnentacién del trabéculo y atrofia del irig, en donde 9 de ellos manifesta-
ron glaucomasEn los miguientes afos, muchos casos de glancome pigaentaric han
sido reportados en la literatura y en 1966 muevamente Sugar reporta 147 casos

on los que varias curacter{sticas de la enfermedad fueron seiialadas,



Poto 2. Depésito trabecular de

plgmento.




GENER ALIDADES

El sfndrome de dippersién pigmentario ee caracteriza por la transilumina
cibn de la periferin medin del iris, que resulta de atrofia de las capas pig~
montsday del mipmo, con liberacién de dicho pigmento y su depdeito sobre las
estructuran en 1a ruta que sigue el humor acuoso, como sonj la génula,eocuador
del cristaline, superficie anterior del irie, endotelio corneal y mslla trabe
oular. Esta liberacién de pigmento se inicia en formn mfs frecuente entre la
tercera y segunda d6cade de la vida. La causa de dicha liberacidn de pigmente
afn gon desconocidan, aunque hay muches teorfom que tratan de explicar 61 me-
canismo ouya causa exacts no fe conoce.

El sfndrome de dispersién pigmentario se presenta mis frecuente en pa-
oientes jévenes, mopes y del sexo masculino. El estudio de Harold-Scheie apg
Ja los reportes previos sobre su mayor presentacién en masculinos que en pag—
oient;al femeninoe en relacién 312, Asf mismo, el inicio de presentacdén de =
un glaucoma,sumado al sfndrome de dispersidn plgmentario e presenta a edad
ofs tenprana ¥y con mis frecuencia en pacientes masoulinos que femeninosycone-
trario a la forms de presentacidn del glaucoma primario de &ngulo abiexrto.

Lichter reportajen relacién al error refractivo mis frecuentemente enoon
4rado en 8l glaucoma plgmentario,que corresponde a reportes previos,un valor
promedio de =2,50, con variables entre +3.00 & =13.50. Encontrd adezis una os
trocha relacién entre el error refractivo y la edad en que ol diagnbstico fuf
hecho, indicando que 1los 0jos mis miopes.eran diagnésticados en una edad als
teoprena, En relacifn a 1a presentacidén de miopfas my altas,mencionaremsos
que se ha enconiralo pacientes femeninos que presentaban entafilomgs posterio

res, con un dfazetro anteroposterior de 28 mm , valorados por ecograffa.
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Rarold también reports que los pacientes con sf:xcrome de diespernién pig-
montario presentaban una bietoria famtlier poritiva .wura cualquier tipo de =
glaucona en un 4%, los pucientes con gloucome pigmentario lo presentoban en
un 164 y los pacientes con glaucoma crénico simple «: 12,5%. Indudablemente =
que existen factores hereditarios que Jusgzn un imporiante papel en la etiolo
gla del glaucoma simple y del glaucoma pigmentario, zunque la baja incidencia
de estop antecedentes familiares, sugiere una herenciu de tipe multifactorial
o con un caracter de expresividad y penetrancia variczbles.

En un estudio realirado por Becker y Shin estucicndo antfgenos de histo-
compatibilidad, encontraron que el s{ndrome de dispersidn pigmentario se ca——
racteriza poxr una alta prevalencia de los antfgenos ¥LA~Bl3 ¥y Bwl7. los suje-
tos blancos con sfndrome de dispersidén pigmentario tienen un aumento aignifi-
cativo en la prevalencia de ambos antfgenos, mientrzs que los pacientes negros
tienen solo aumento significativo del antfgeno HLA-Bwl7. Estos 2 antfgenos se
presentan muy raraments en individuos que no presentan el sfndrome de disper—
#46n pigmentario, asf como en la poblacién general, lo que suglere una asocia
cién definitiva de los antfgenos HLi=Bl3 y ELA-Bwl7 con la herencia del sfn—
drome, lﬂl‘ pacienters con glaucoma pigmentario tienen una 2alta prevalencia en
la ocombinacién de los antigenos HLA-B12 y HELA-B1) o entre los antfgenos
HLA=B12 y KELA=BwlT, oonparu'io con loe individuos que presentan el sfndrome de
disporsidn pigmentario sin glancoma, Estas combinaciones se presentén muy ra-
1o en pacientes con glaucoma crénico simple y en la podlacién genersl. Todo
esto, nos suglere un fondo genético diferente pars el glancoma simple y pig=
-n_tlrl.o. El antfgeno HLA-B12 se relaciona oon una r¢spuesta aumentads de loms

Pacientes a los corticoestercides pare la produccid: de glaucomae

o



ANATOMI A DEL IRIS

Bl iris es la parte mip unterior del truoto uvesl, es l& parte que le da
el color & lon ojoa, siendo mds comunes los de color café, yo ue e huregin
con un carécter dominante y los claros con caracter recesivo. La posicién )
que normelmente adopta el irdp, por l& convexidad anterior dol oristulinec,lo
hage tener una emplitud mayor a nivel de la reiz del irie y un desplazamien
40 haci- adelonte & nivel del borde pupilar.

El diémetro del irip es de 12 mm , con unt circunferenciu periférica de
37.5 mm , con un grosor & nivel del collarete de 0.6 mm, localizada a 1.5 om
del mérgen pupilar. La roiz del iris estd unida a ls superficie anteromedial
del cuerpo ciliar. 4 nivel del borde pupilar y del collarete presenta en la
superficie anterior numerosas bundac o trobeculas. Bn ol margen pupilar la -
capa epitclipl posterior se extiende hacia adelante formsndo orenacionea, co-
nocldo como ectropién fieiolégico del iris. Clinicamente el esfinter muscular
puede ser visto en el estroma de la zona pupilar en los ojos claros, formando
una banda de 0.75 mm de ancho a nivel entromal. Li superficie anterior de la
porcién ciliar dol iris muestra surcos radiales producidos por los vasos sanm
gufneos 7 su tejido conectivo que .los rodea, que e extienden de la periferia
hacia el collurete formano a nivel de cote el cfrculo &rterial menor del iris

la aupe.x'ﬂcie posterior del iris , de color negro por la pigmentacién de
las cepas epiteliales de aspecto liso, presenta pliegues de Schwalbe en la =
poreién pupilar. Pliegues estruoturales colocados en direccidn radial, inicia
a 1,5 mn del mfrgen pupilar, sus interespacios se van ampliando hacla la peri
feria del iris, continuandose con los vallep du los procesos ciliares. los «
pliegues circulares, cerce del mirgen pupilar y recultan de variaciones en el

éo-or del epitelio pigmentirio.
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El cfroulo arterial meyor del iris estd situado on la perte anterior del
cuerpo ciliar justo en la rpiz del iris y estd formudo por los brazos terming
lep de las trterias clliares larges poeteriores, medias y laterales y las ci-
liares anteriores. Presenien posteriormento ramze remos que penetran dentro
del 4rip en forma redial dentro del eotroma esobre el borde anterior. Bl ofr—
culo arterial menor del iris se extiende en direccidn radial terminado en la
roglén del borde pupilar terminando en‘ capilsres, dando vuelta dentro del

vrincipio de las venas.

ANATOMIA DEL ANGULO DE LA CAMARA ANTERIOR

La cfmara enterior est4 limitada en la parte anterior por el endotelio
corneal y haols la parte posterior por la superficie snterior del cristalino
¥ la porcién pupilar del cristalino. El &ngulo camerular es la parte més peri
férica de la cAmara anterior, donde oe une;x la pared anterior esocleral con la
popterior o iridigna. Bn el meridiano horizontal, el &ngulo camernlar se en-
cuontra a 1 mm por atrds de lavperiferia corne:l y en el vertical de 0,75 a
1 mm por atrée del 1imite cormeal. Lo cémara enterior es mds profunda en ls
parte central y se estreche en el centro pafa volver a ampliarse conforme se
llega 81 receso angular.

La parte escleral que limita al 4ngulo ocamerular se extiende desde la
lfnea blance de fewalbe hasta el espoldn escleral. En este lugar estén conte=

nides las estructuras especialmente desarrolladas para el drenaje dol bumor a

cuoso. La 1fnea blanca do Schwalbe representa la terminucién de la membrana ¢ -

de Descement en el tejido opaco formedo por el septum escleral. El espoldn eg
cleral es una saliente formada por la disposicién circular de las fibras cold
genas esclerales; oo el sitio de insercién de les fibras longitudinalea del
misculo ciliar y de los 1éminas del trabéculo, Entrot estas dos ostructuras

se encuentran.la malla trabecular y el canal de Schlemm,
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La malla trabeculac comprende 3
8) Los procesoc iridicnos y la malle uveals La malla uvesl consiste de finos
V bendes entrelazadas de tejide que tienen uns orientacién radiada y que van a
delimitar » unon orificlos do 30 & 75 mlimtores de dfametro. Estas estrfas
se originen a pertir del estromn de la roiz del iris o del cuerpo clliar. Los
procecos riridianos, corresponden al ligemento pectfnco del ojo de mardferon.
Estap estrias se insertan en la parte més anterior de la mella trabecular.
b) Trebbculo corneo-esoleral. Constituido por plicos o liminas orientadas e-
cuatorialmente, diepuestas & manera de enrejado dejendo entre sf, espacion de
30 milimi cras como m&ximo. Coda una de esta ldminas estd constituida por une
matrfz de fibrom colégenas,con una periodicidad de 640 Angstromp, rodeada por
una benda do fibras colégenas, con una periodicidad de 1000 angstroms, rodean
do a esta, se encuentra una sustancia base amorfa y mis exteriormente cada 14
mina esté rodeada por cflulas endotolisles, El grosor de los liminao trabecu—
lares de 6~12 milimioras.
o} Mlla cribiforme. Conetituye la parte mfe interna del ci:nol de Schlemm y
no sigue una disposicién laminar; consiste do tmuchas células en diferentes for
mas, constituyendo bdsicamente yna doble capn de célules endoteliules, separa
dep por tejido extrocelular.A estas estructurszs se las denominé tojido yuzis~
canalicular, malla endotelial.
d) ¥lla cornenl. Ea una Aree wuy amplia entre la terminacién de la membrana
de Descemet y el limite anterior del cenwl de Schlemm, En epta zona, las fi--
bras se disponen en un arreglo espiral o ciruclar y es donde se loocalizan los
corpisculos de Hepsal-Henle. En esta zona , les células del endotelio se dige
ponen en rauilmo:v, con fria potividad de regenerscién.
¢) Mlla ciliar. Entre el misculo cilier, 1a refr del iris y el espolén escle

ral, so encuentra un tejido conectivo laxo, que contribuye a 1& fijacién del
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Foto 3a., Batruotura del Iris

Poto 3b. Esquema del &ngulo oa-
merular (Apareto de filiraeoién).
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trabéculo., Los extremos del misculo ciliar estén cubiertos por endotelio,que
se continfa con el endotelio de 1s malla trabecular., Dado que no existc un 1_{_
mite precieo entre el 4ngulo cemerular y el cuerpo ciliar, el acuoeo pusde pe
netrar libremente entre los espacioe intermsculares del cuerpo ciliar.
CANAL DE SCHLEMM

Se encuentra localizado en la parte mfe externa del surco escleral inter
no. Su pared externs se encuentra muy cerca del esiroms 1imbico,separado solo
por tejido coneotivo. Lo extensién del cenal es de aproximadomento 36 mm oir-
cunferencia, El ldmen puede estrecharse o ramificurse. Con frecuencia se ene
cuentra en el borde posterior del cencl unos pequefios censles cuya luz se con
tinda con le del canzl principal, se les llama cencles de Sondermann de 25-30
milimores de difmeiro. Erxisten de 25 & 30 venao que derivan de la pared exter
na del ocanal de Schlemm, que se van a unir al plexo esclera} profundo o bien
slgunts DPasan directamente a la spuperficie como venas acuosas.

La parte uveal del &ngulo estd constituida por la rafs del irip y la oca=
ra anterior del cuerpo ociliar. )

La prafz del irip es una bunda estrecha en la perife.rla del iris, que va
a ingertarse en el cuerpo ciliarj es #n esta parte, donde forma una depresidn
hecia la pared anterior, por la desaparioién de la capa mesodermica superfi--
olal. De esta depresidn, que es el receso angular normal se derivén 108 prooe

g0 iridianos ya mencionados.
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POSIBLES CAUSAS DE LA LIBERACIOR DEL PIGMENTO IRIDI ANO.

El si{ndrome de diopersién pigmentario se caracteriza por la pérdida del
plguento del epitelio pigmentarioc del iris, por los que la transiluminacién -
es caracterfstica. El papel que juega el pigmento libre en la produccién del
glaucoma es incierto. Como previamente menoionsmes, el pigmento libre provie-
ne de la atrofia de la oapa pigmontada del irin y probablemente del cuerpe of
liar, y varios mecanismos han sido propueston para la liberaoién del mipmo.

La 1iberacién esponténea del pigmento del neurcepitelio del iris se ha
congiderado que me debe a una atrofis congénita o una degomeracién del neuroe
pitelio del irie., Campbell, por otro lado,propone que la abrasién o roce mech
nico del epitelio pigmentado del iris contra las fibras zonulares, principal=
mente lan que so insertan en la parte anterior en el cristalino,da por resul-
tado la liberacidn del pigmento. Esta pérdida de pigmento y de células , que
86 locallza sobre el &rea zonular, corresoonde sl caracterfotico patrén de
transiluminacién del iris que 8o localiza on la periferin modia, y de formg =
radial. Cmn.pbcll obpervae que los ojos de pacientes prodisepuestos a presentar
glaucoma pigmentario,tienen el segmento anterior eetructurado de tal forma que
la poriferis del iris asume una configuracién céneava, lo que permtirfa un -
mayor roce del irip con la eénula, Davidson y Brubaker basados en esta teorfa
mdieron la profundidad de la oémara anterior, encontrando que era oignifice=
tivamente mép profunda en los pacientes con efndrome de dispersién pigmenta~—
rio que en el grupo control normal,siendo mfs mercada en la periferia nedia
del irip. Sabemos que los hombres presenten mayor profundidad de la cfmara an
{erior que los mujeres, que los mlopes tienen cAmara sntorior més profunda -
que los hipormétropes y quo también la profundidsd de la oémara anterior es

mayor en loe jévenes que en los oadultos. Todo esto apoyarfa la hipStesis de



14

Campbell, ademds de que sabemos que los ojos miopes en jévenes continfa orew
ciendo en pacientes de 20-30 afios, y este eumento en el dfumetro del globo -
puede ostar asociado con un crecimiento del cuerpo ciliar en relacién al =
cristalino. Tal crecimiento couse la concavidad del iris en la periferia y cp
tablece el ocontacto con la zénula. L& prevalencia en mépculinos ocurre probode
blerente porque los ojoe de hombres gon mds grandes que las mujeres., Excepto
para los ojos miopes, el ojo generalemente deja do crecer cuando se alcanza
la madurer, y dado que el tamafio promedio de la pupile disminuye con la odad,
la combintcidn de este con el aumento en el dfameiro del oristalino con la e~
ded, orea un blogueo pupilar relativo, lo que produciré un desplazamiento ha~
ola adelante de la periferia del iris, alejundolo de la zénula. Esto explica=
rfa 1a dismdnucién en la incidencia y sovoridad del gleucoma pigmentario en -
pacientes ancianos. Por todo lo anterior Davidson y Brubaker conoluyen en su
entudio que una exceaiva profundidad en la cdmara anterior es un factor de -
riesgo para el efindrome de dispersién pigmentario.

Existen otros reportes que relacionan la dilatacién pupilar con libera-
odén de pigmento y aumento de la presién intraocular, Schenker y Podos repor-
ton un caso en el que la midriasis que me producfa poaterior al ojercicio,o ¢
al trabajer con poca iluminacién, le producfa halos coloreados,visién borrose
¥ asumento de la presién intraocular, coincidiendo con pigmento liberado hacda
la ofmara anterior. Esta sintomstologfa desaparecfa con la aplicacién profi—
14ctioa de pilocarpina p(;ra, 1a liberecién de pigmento no se evitaba. La libe
racién de pigmento en ospo de midriasis también se ha observado con la aplica
cién de fenilefrina y epinefrina. Se ha intentado relacionar la liberacién de
pd gmento con el grnd.o de pigmentacidn y la textura del iris, Reblizando estu~

dios incluso entre grupos de pacientes de diferentes rasas, encontraron que =



Foto 4, Esquemn gonlosoSpico de &ngulo densamente pigmentado-
y diepersidén de pigmento

Foto 5. Sfndrome de dispersidn pigmentario y materisl de exfo-
liacién en &res pupilar,
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lop iris de personas de rara negra,&demée de estar fuertemente pigmentados, =
presentaban una apariencia homogeneamente compacte, en contraste con los irig
de color claro que presentén una apariencic mfs lexa, criptas de Fucha més =
. profundas y vesos ssnguineos estrom:les, fdcilmente visiblen. Algunas eviden-
clas de un tejido mfp compacto en unos iris que en otros, estén precentes en
eptudios que domuestren la diferencie de respuesta s los miéticos y midridti-
cose OB iris de color oclaro responden mejor que los iris de color obsouro,

El pitio de mocién de la homatropina es el esfinter pupilar y el sitio de ao=~
cién de 1a fenilefrina op el misculo dilatador que 86 locsliza en el estroma
La diferenoie en aoccepibilided & estos misculos, con la aplicacién tépica de

estas drogas, se ha atribuido como le causa de la diferencia de respuesta.
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TEORI/S SOBRE EL DESARIOLLO DEL OL.UCOMA PIGMZLTAMO

El mecanismo etiopetogénico que eaplique la relacién causa eteofo entre
el pigmento libre en el megmento anterior y la elevucidn de la presién intre=
ocular no se he logrado establecer o explioar en forma satisfactoris para los
diferentes investigadores, Existen miltiples tecorfas que tratan de explicarlo
¥ que podemos agrupar en tres grandes divisiones.

Un grupo de autores sugiere que los pacientes que desarrollon gléucoma =
plgmenterio propsentan anomalfas mesodérmicas del 4ngulo de tipo congdnito, y
que la presencia de pigmento en la mella trabecular es secundario a los defeg
tos de desarrollo en las estructurac del &ngulo. Este grupo de autores entre
loo que se encuentran C:lhoun, ¥albran,Perkinc,Evann, Odom y Wenous, hen repor
tado verios casop de glaucoma plgmentario que presenteban snomalfes del &nguw
lo, Tales snomalfas se han descrite como aumesnto en el nimero y tamsfio de los
procesos iridienos asf como de su insercién. Tumbién se hi descrito hiperple=
eia del misoulo dilatador del irie y degeneracién de fibras nerviomas. Pater
Sokoliec reporta un ceso de megalocérnea con dispersién pigmentaria. Otras de
las anomalfas congénitas que so han observado son la presencia de tejidos y ~
vegos anormales en el 4ngulo,presencia de mdltiples procesos iridianos decpla
zados hacia adelante pobre el trabéculo, y fijocién de la rafz del iris sobre
la regién posterior del trabéculo. Sin embargo,todas estas alteraciones, a ve
ces en grados menores, tembién se encuentran presentes en diferentes ojos que
ga conpideran nor;nalea. Indudablemente que, ls apariencia de talep alteracio-
nes en datorntn_udo- ojos em muy sugestiva de un popidble factor causal.

Otro grupo de autoras propone que, el glaucoma pigmentario es una va-
risnte del glasucoma primario de &ngulo abierto, aunque eota teorfa estd actual

mente siendo deeochada. dnteriormente se observaba que tmbos grupos de pacien
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tes presentaben una respuesta aumentada a los corticossieroides, que en las =
mignoe familiae habfe miembros de esta que podfsn presenter glaucome de fngu—
lo ablerto y otros que presentaban glaucoms pigmentario, 1o que les hizo supg
ner un fondo génetico comin. Posteriormente se ha podido demostrar que los Pa
ociontes con glaucoma pigmentario no manifiestan uns agernsidbilidad aumentada a
los corticoceteroides y tampoco compartien los mismos antigenos de hietocompat
tibilided. Esto sumado a la diferente formn de presentacién olfnica de cada
patolo;fa,Permite concluir que ol glaucoma pigmenturio parece ser clinica y e
tiologl cemonte una entidad separada, esto es, que son doc enitiduden olfnicanm
soparadas que coinciden en un mciente determ nado.

Un tercer grupe de investigédores estéblece que la elevacidn de la pre~
elén intraocular quo acompafia al sindrome de dispersién pigmentario ee causado,
€l menos inicialmente, por acimulo del pigmento de melanina en la malla trabe
cular que bloquea el flujo del humor acuoso por los conalen do sculida. Esta .
relacidn di rocta do obstruccién del &ngulo por los grénulos de pigmento ha si
do apoyedo por varioos experimentos. Entre estos, el de Grent, quien demostré
que perifculas de pigmento obtenidas del eoitelio pigmentado del iris inyectg
das on la cimira anterior de ojos enucleados producen une disminueién del fin
Jo de selida del humor acucsc. Otroo reportes indican que, en algunos casos
que presenten liberacién de pigmento con dilataoiones pupllares , precentan -
tunbién eumento transitorio de la presidn intraocular. Tonograficasmente ge hg
podido modir en estos pacientes una disminucidén en el flujo de salida del -
huror acuoso,

Ye se ha mencionado que la dilatacidn del iris, ys pes en forma espontf=
neg,posterior al ejercicio £Isic¢o, o por el uso de midrifticos de accién tépg

ca en algunos pacientes provoca liberacidn del pigmento, Schenker y Podos re=
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portan un caso en el que la midriasis que se producfa posterior al ejercicio
£foico y al estar trabajundo en une hebitacién con poca iluminacién le produ=
ofa sfntomas de vigidn borrosa, halos coloreados y aumento de la presién inw—
traoculer coincidiendo con la presencia de pigmento libre en la cémara ante—
rior.

Sabemos que la administracién tépice de midrd&ticos, especislmente feni-
lefrina, producen lideracién de pigmento iridiano al acuoso, sin embargo, en
individuos normales o aquéllos con glaucoma de &ngulo ablerto no hay efeoto‘-
de hipertensién ocular, como lo reporté Kristensen en un grupo de pacientes
con glaucoma pigmentario. kristensen encontré una elevacién de la presién in-
traocular asociado al excesivo pigwento acumlado, sugiriendo que estos indi-
viduos son mis susceptibles a la obetruccién temporal del aparato de filtrage—
oién por el pigmento., Un resultado similar reporta Mapstone.

Por oiro lado verios reportes en la literatura hacen mencién sobre &ngus
los oamerulares densamente pigmentados que sin embargo no ge acompafian de au-
mento on la presién intraccular, por lo que se han propuesto faotores coadyus
vantes que faciliten la presencia de presiones ooulares aumentadap., Se¢ han -
mencionado factores hormonales, spoyado esto en las observaciones clfnicas de
una_mpyor presentacién en hombres que en mujeres.

Kl tamafio de los poroa también se ha mencionado como faotor coadyuvante,
arguyendo que el flujo del acuoso en un ojo oon poros trabeoulares pequefios
podrfa cer mfs facilmente obstruido que un ojo con grandes poross Los eepa-
oios abiertos en la malla trabecular resulta de la separacién espacial de
las vainag trebeculares superpuestas. Loo espacios iniratrabeculares varfan
desde 25 miores a 75 micres en el trabeailo uveal mis interno o. hasta 2 o
ores 8 20 micras en las ldainas oxternas del trabdculo corneoescleral,las

perforacionea o aperturas entre las vainas trabeculares no estin dispuestas
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una tras otra sino gque se comunican por caminos tortuosos. Se ha postulado -
que el drev efeotive de los espacios trabeculares puede verse reducida por la
prepencla de una sustencie mucinosa que poseé una carga neghtiva, eatudios en
cultivos de tejidos trabeculares sugieren gue el micopolisacirido pucde ser
sintetizado en el endotelio trabecular.

ls felte de constancia en el aumento de la presién intraocular en dngulos
con importante acimulo de pigmento, ha ocasionado otras teorfas. Sugar, en u
na revipién de 25 affos refiere que 1l& presencia do grdnulos de pigmento en el
acuoso, no necesariamente resulta en un anillo de pigmento en el trabéculo,eg
tos grénulos de plgmento requieren de permanecer durante algin tiempo large
pare producir un grado de plgmentacién. Eetose observaciones se han presentade
en elgunos individuos que olinicemente manifiectan un sfndrome de diepersién
pi guentario bien definido, pero que no dessrrollan presionen elevadas ni difi
cultad en el flujo de salida del acuoso alln durante 20 &fios de observaocidid.

Qué,8 cuales son los faotores exactos que determinan el depdsito de pig-
mento en el trabéculo y como actuan pera determinar aumento de 1a presién in-
traocular? No ne conocen con precisidn, Por estudios de mlcroscopfa de lug
¥y electrfnicos, se ha entablecido que el pigmento se deposita dentro y sobre
las células que cubren al trabéculo. Richardson,Hutchinson y Grant encontraw-
ron célules endoteliales trabeculares daindas. XKompik y Green encontraron
cantidades de pigmento muy sumentadoes dentro do las células endoteliales tra=-
beculares, slgunos de los pilares trabeculores carecen de células endoteliges
les. Roh‘en ¥y van der Zypen en estudios experimentales de animales, notaron
que una intenpa fagocitoois puede cambiar la forma y apariencia de las cflu-
las endoteliales trabeculares, desprendiendose de los pilares y saliendo del
trabéculo a travée ael canal de Schlemm, 4sf len oflulee endotsliales carga=

-das de pigmento y los mooréfages pueden crear una obstruceidn parcial de los
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de los espaclios intertrabeculeres, el cual se ve aumentado por el desprendiw
miento de las oélulas endoteliules trubeculares , y permitiendo un aumento en
la preeifn intraocular. Tembién por estudio de moroscopfua eleotrSnica, hon
mostrado degeneracién de células endoteliales de la malla trabecular, stra=—
pamiento de detritus celulares y fragmentos de células gue contienen pigmen-
toasf como escleropis de los cordones trabeculares. Esto apoyarfe una de las
teorfas de Podos para el uso de Laser en los &ngulos de pacientes oon glauco-
ma primario de &ngulo abierto.

La fagocitosis excesiva, frecuentemente parece permitir le migracidn de
oc8lulas endoteliales lejos del trabédculo y/o una autdélisin de lam cblulas in
situ, lo que contribuye a una mayor cantidad de detritum celulares. En aste -
caso el trabéoulo pe queda denudado de células endoteliales y desprotegido de
la accién del humor acuoso y su contenido. Un proceso similar ocurre en el -
glaucoma pigmentario,en donde la denudacién del trabdculo permite ruptura y
oclapso de los espacios interirabeculeres con degeneracién y esclerosis del
trabéoulo. Rstas observaciones permiten a Richardson formun- un mecaniBuo -~
doble . En el primer estadio, el pigmento liberado me acumla en 1las células
Yy eepacios trabeculares que son de apariencia normal, La exceeiva fagocd tosis
de pigmento permite la migracifn de células trabeculares lejos de 108 cordoe
nes, estas oflulas pueden sufrir autélipgis, con lo que los detritus celulares
¥ ol pigmento se acumlan en el itrabéoulo. Las célulae restantes se extienden
scbre la porcién denudada del trabfoulo, en un intento de cubrir el defecto.
Cusndo se pierde este intento de nutoi-roparncidn, los cordones trabeculares
degeneran y ae inlcie ol segundo estadio, Kste esquema explicarf{a en parte la
gran varisbilidad de resiesta de los diferentes individuos & epta enfermedad.
La olave en la progresifén de esta enfermedad parece estar en lu capacidad de

sutorreparacién por cflulas sanas, antes de que pe produscs la degeneracién
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¥ oolapso de los cordones trabeculures, que corresponderfa al segundo estadio

¥ el cunl es irreversible,

¥ANI FESTACTONES CLINICAS

El ocuedro clinico del glaucomn pigmentario estd relacionado estrechamen=
to con el pfndrome de dip persidén pigmentario. Dicho sfndrome como hemos men~
cionado se caraoteriza por la liberacién del pigmento del epitelio pigmentado
del irie y su depSpito en diverses estructuras de ls cfmara anterior.

El paciento refiere presentar halos coloreados, los que ese asocian con
los elevaciones transitorizs de 1a presién intraocular, este sfntoma pe ha re
portado por verios sutores y deberid ser tomado en cuenta, recordando siempre
que puede presentarse también en glaucoma de &ngulo abierto,especislmente en
Jévenen,

Ocesionzlmente un cuadro que semeja une iritip, por el pigmento libre en
la clmara anterior, es la primera manifeptacién y la cause por la que pe esia
bloce el diagndstico deo sindrome de dispersién pigmentario inicialmente, y pos
teriormente de glaucoma pigmentario en caso de presionos oculares elevadas.
En esta Iritis la presidn intraocular epté aumentada, a diferencia de la c¢lée
oica iritis en la que pe encuentre diaminuida, logrendose hacer el diagnéstie
co solamente por gonioscopfs encontrando entonces el obundsnte 7 dengo depd=
sito de pigmento on el 8rea trabecular e incluso por arriba de ella.

La freouencia de presentacién de presiones elevadas por arriba de los
40 m:m Hg es interessnte. Michos presentan una elevecidén de la misma en forma
sdbita, quo Lgualmente. regresa o la:normul sin tratamiento. Esto aucede sobre
todo con las midriasis medicamentosan o fieiologicas, probablements por libe=
racién del pigmento.que obotruye el trabdoulo en forma temporal.

La pérdida de pigmento del irim quo es caracteristico en eota patologla,
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Foto 6. Olaucoma pigmentario (Aspecto gonioseépioo)
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o] locnlize en la periferia medie y puede ser reconocide y demostrade por la

trénstluminscidn, La  extensién de la atrofia es generslments proporcionsl a

le denpglded y tomafio del hugo de Krukenberg ssociado, El glaucom: puede ocuw
rrir pin que se presente transilumineocidn dol irls como refiere Fleischaner,

ye que & veces eg diffcil de demostrar,sobre todo en ojon cafén con entroma i
ridianc densamente pigmentado, y se ha encontrado gque la transiluminacidn de

preaents an los ojos contrelsterales & loe que thicislmente manifiestan glaue
coma, adn sin que pregente sfntomas el primero.

X1 pigmento deposiiado en el endotelio corneal, el cual se reconoce come
hugo de Krukenberg, es una configuracidén vertical de pigmento, cefd, en forma
de hugo,con 1~6 mm de longitud y 3 mo de ancho, visible ficilmente a la biomd
oroscopis. Histologicamonte corresponde & depésito de plgmento que ¢8 fagoci=~
tado por las clules endoteliales adyacentes. La forma vertical del huso se -~
debe al encuentro en las corrientes de conveocdSn del humor acuoso de la mie
tas derechs s izquierda de la cfmare anterior.

. Bl depdsito de pigmento gobre la superficie snterior del iris ha merecide
atencidn considersble, llegandose s reportar un tipo de heterooromfa por nn
mayor depdsito de piguento en un o0jo que en oiro., La heterooronfa que también
desoribid Sugar se presenta en 0jos obeouros mda claramente , y transiluminae
ré tsmbién whe & pessr de su aspecto obsouro. Ee importante distinguir ests
heterocronfa de un melanome difuso del iris, el cual se asocis tuabién con be
torooronfa y mercade pigmentacidn del traddculo. )

Zantmayer fué ¢l primero en demoribir el anillo de pigmento en la super
ficle postarior del cristslino asociedo al hugo de Krukenberg. Scheie y
Fleischeuer encontraron pigmentact8f de la cdpsula posterior del cristaline -
on todos sus casos esf como una mayor cantidad de pigmento sobre el 1igamento

hisloidocapsular. Se han logrado estudiar 4 casoe por histopatologla, encon—-
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trando en todos estos niveles,anteriormente mencionados, plgmento libre y fa-
gocltado por las célulus endoteliales corneeles y trabeculares, cdpsula del -
cristalino y superficie anterior dol iris.

En el estudio goniopcépico, 1o més frocuente es encontrar éngulos abiers
too grado III y IV con fuerte pigmentaclén trabecular. Sin embargo, no €s -
axcepcional que también pe presenten &ngulos estrechos incluso grado I, lo w
que nos indica que ol glancoma pigmentario también se presenta en dngulos es=
trechos ¥ que no oe deberd descartar dicho diagnéstico por encontrarse un ne
gulo estrecho. A este respecto mencionaremos algunos pacientes con &ngulo ep=
trecho que acuden al servicio de gl ucoma del Hospital Ceneral del Centro MS—
dico "La Raza"., Uno de elloms, LRJ masculino de T3 &afios que a la gonioscopfa
se encontrd en ambos ojos,fngulos grado I en los sectores inferiores y ol res
to grado O, con pigmento 4+++ y 1fnes de Sampsolesi, y que presenta estsfilomas
posteriores dado la alta miopfs axial. Otro paciente, MTL femenino de 65 afios
que presentu &nguloe grado:l en sectores inferiores y grudo cero en poctores
superiores de amboe ojos, pigmento ++—44+e un tercer pociente,HSicor 4ngulo
grado II-III en ambos ojos pigmento +++,

Kl pignento que se depomita en el tragbéoulo, se deposita sobre la mitad
posterior del miemo, cabriendo al canal de Schlemm, extendicndose mobre la odr:
nea, sobre la lfnea blanca de Schwalbe en donde forma la banda de pigmento co

nocida como lfnea de Sampaclesi. En loa omsos Gue hay diferencie en el grado

de pigmentacién trabecular, se ha observado que el o0Jo con ufs plgmento pre~-
penta un glaucoma mfs mevere y do diffall control.

Como previemente mencionumos, 6l &ngulo tanblén pe puede encontrar con a
8lteraciones mogodermicas del desarrollc como procesos iridiancn largos, my
grandes que 1incluso inclueoc interfieren won el reconocimionto del grado de =

piguentacién,
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DILONOSTICO DIPERENCIAL.

Variae entidaden potencialmente so pueden confurdir con el sfndrome de
dispersién plgmentaric, entre ellos un: uveftis, dispersién de células de un
melanoma, quistes del iris y cuerpo ciliar, aunque por wu presentacién en for
na unilatéral, facilmente pe descartan. )

Existe sin embargo unzc entidad que puede semejer - sleucome pigmentario
y es el afndrome de exfoliocidén. Aquf tamdién existe una pérdida de pigmento
del neuroepitelio del irie, con ifransiluminacién, dispercidén del pigmento en
el segmento anterior, incluyendo hupo de Krukenberg, pigmentacién trabecular,
¥ sumento de la presién intraocular. Sin embargo, fios cntecedentes olfnicos y
une exploracién biomioroscépica cuidadosa los disting - ficilmente. Primero,
la edad de pregentioién es mayor en el sfndrome de exfoliacién, no hay predi-
lecoidn racial ni de sexo, la miopfe aparentemente no tiene relacién con la
incidencia, el patrén de transiluminacidd oe present: en el esfinter pupilar
¥ no en la periferia media, en el 50% de los pacientes se presenta en forma Y
nilateral y la presencia de material blonquecino sobre el borde pupilar y la
superficle anterior del cristalino inequivocamente hacen el diagnéstico de =
afndrome de exfoliacién,

8e deberé hecer diasgnéstico diferencic:l también con la Iridociolitis hee
terocrémica de Puche, presente en 2% ce p cicntes con uveltie. El estrome del
iris afectédo es de aspecto menos denso,con especto cicrotopelado en la capa
plgmentada del margen pupilar, los preoipitados retroguoréticos son redondos
mediunos y se depositan en toda la cérnea, no se scumlan ni se pigmentanyuna
caracterfotica especial es que se complicen.con una ccizrata subcapsular posé
forior. A menos que ses bilateral hity une heteracromi:, presentando en ojos
cafés uno menoe pigmentado Y en ojos azules uno mds stturado de ezul, Los ! *

precipltadon se pueden observer taabién en el &ngulo.
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En el glaucoms pigmentario la elevacién de lp presibn intraocular puede
1lleger a 60 mm Hg. o mép, Eptas prosiones elevadas son my variablen, gobre
tado en jévenos.

El uno de midticom on individuos jévenes raramente es tolersdo debido al
aspsemo de acomodacidn y la vieién borroee nsoctados, adenda de que sl u:;o de
wi 8ti cos puede ocasionar desprendimientoo do retina on pacientes susceptidbles
con zonas de degeneracidn retinienas perifdricas como son lop pacienten mio=-
pes. Hey que recordsr que la miopfa es una de lop caracterfstices de este sfn
drome y por 1o tanto el uso do mboticos deberd mantenerse bajo estrecha vigi=
lencia del fondo das ojo.

la epinefrina e uno do los modicamentos que s6 utiligan de primera eleg
oién, solo o combinado oon miéticos, puede mentener un buen control del cuaww
dro. El timolol, un beta~bloqueador edrenérgico, dado sus bajos efectos inde-
seables y el buen control de la presién intraccular, va genendo terreno como
tratamtento de eleccidn. loa inhibidores de la anhidrasa cerbdnica se reco-—
sdendan durante las orlsic de elevacién de la presién intraocular, para con-
trol de estea.

De ncuerdo s los diferentes mecanismoe patogénicos invocadon,no ha mone
clonado que, si la m2lla trabecular conserva la capacidad de autorreparacién,
golo pe darfa tratamiento en las orisis de hipertensifn ocular.Sin embargo,sd
se ha perdido ests oapucidad, el tratemiento esterd determinado por la efecti
vidad del medicamento en el control de lf‘ proaién y la capacidad do autorrepa
racién que conserve el irabéculo, y la preservacién del flujo adecusdo del ba
mOr &CuO80.

11 {ratamiento quirirgico tiene los mismop principios que para el glanco
ws primarioc de Sngulo ablerto, y esté determinado por la pérdida de cawmpos vi

sucles y defio al nervio &ptico. E) prondstico y dxito do diches chrugfas file



Pto 7. Ooniofotograrfa da trabeculectoafsa.

Foto 8. Pragmento de trabeculeotomfs en glancoms vigmentario,



ESTA TESIS o pegg
s SHRODE L4 BmreR

trantes es pobre.

Trotamiento con Lager. Es importante recordar que el upo de lLager en eg
to padecimiento no es conveniente por los siguientes hechoss El factor de =
pigmentacién ton marcado, provoca que se absorba gron cantidad de energfa en
ol frea trabecular, lo que ocasions uno carbonizacidn quo impide el flujo ade
cuado del acuoso. Al igusl que otros autoren, nopotros hemos hallado gque el a
plicar esta energla ocasiona un elevado y brusco aumento de la presién intra=
ocular, lo cual puede mer dafilno y peligroso para la funcién del nervio Spti-
00, )

Otro factor importante om quo dado que no ep predscible el faotor de ci-
catrizacién en el &rea trabecular, la modificacién de la arquitectura por el
uso del Laser junto con la acumlacidn de pigmento, serfa otro fector a oonul
derar en el diffcil funclonamioento del trabculo en su funcién de filtracién.
Por estos datos, por los reportes mundiales y por loQ comuni cados nacionalesa,
(Mmta, mbfn de Celis) pensamos que el uso de Laser en eata patologfa deberd
estar todavia contemplado como una posibilidad cuando gepamos mfs sobre la £

slopatologfa del.padecimiento,




.Foto 9. Ooniofotoooaguiacién (Técnica Dr. Mats ).
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