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INTRODUCCION. 1

La enfermedad conocida como degeneraclion vitreo-retinliana
hereditaria o degeneracién hialoldoretiniana hereditaria,
es un padecimiento poco coman, descrito por vez primera en
el afio de 1938 por Wagner y por lo cual se le identifica

también con su nombre (1,2).

Las alteraciones mencionadas en esa primera descripecién
incluyen licuefaccidn vitrea, formacién de bandas en la ca-
vidad vitrea, pigmentacién radiada periférica (probablemen~
te degeneracidn en encaje), atrofia corioretiniana peripapi-
lar, estrechamlento de arteriolas retinlanas, catarata, mio-

pfa y atrofia Gptica (3).

Esta enfermedad se incluye dentro de un grupo de degene-
raciones vitreo-tapeto-retinianas de tipo hereditarias que
comprende tres variantes: la llamada retinosquisis idiopatica.
que se transmite ligada al sexo, se caracteriza por retinos-
quisis extensa, en la que puede encontrarse una gran laguna
en vitreo y se asocia frecuentemente a cambios quisticos
de la macula y occasionalmente a degeneracién retiniana genera-
lizada con hemorragias vitreas recurrentes. Una segunda varie-
dad, la m&s rara de las tres, es la enfermedad de Favré,
la cual se transmite en forma autosémica recesiva y se carac-
teriza por la presencia de bandas vitreoretinianas dentro
deruna cavidad vitrea opticamente vacia, degeneracién pigmen-
taria de la retina, retinosquisis central y periférica, vy

en etapas tardias, formacién de membranas preretinianas (4).
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La tercera variante es precisamente la enfermedad de

Wagner, que se transmite con cardcter autosémico dominante
segin algunos reportes o con caricter autosémico dominante
irregular segan otros, lo cual resulta en una variabilidad
fenotipica de orfgen genético, que se traduce en dificul-
tad para el diagnéstico de la enfermedad debido a la gran

variedad de signos oculares (1,2,4).

Wagner menciondé que la ausencia de algunos signos, no
necesariamente exclufa la presencia de la enfermedad, y asi-
mismo, la presencia de membranas v{treas y pigmentacién reti-

niana, no necesariamente indican enfermedad de Wagner (5).

No cbstante que es relativamente rara, esta enferme-
dad ha sido descrita en la literatura m&s frecuentemente
que cualquiera de las otras degeneraciones vitreoretinianas

de tipo hereditarias (4.5).

Los pacientes con degeneracién hialoldoretiniana heredi-
taria de Wagner, acuden con el oftalmélogo en la mayoria
de los casos debido a disminucién de la agudeza visual, lo
cual puede estar ocasionado por la presencia de catarata,
desprendimiento de retina, o ambas situaciones. En pocas
ocasiones. el motivo de la consulta es la presencia de mio-
desopsias debidas a los cambios vitreanos, y algunos pacien-
tes. en especial individuos jovenes, pueden encontrarse -
asintomaticos y ser descubiertos tGnicamente cuando son exami-

nados como miembros de una familia con la enfermedad (1,5).
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El curso de la enfermedad es lentamente progresivo vy

usualmente afecta ambos ojos (1,2,5).

Al nacimiento, los pacientes afectados suelen tener
un fondo de ojo normal., o presentar cambios minimos, los
cuales pueden pasar desapercibidos a menos que sean buscados

intencionadamente (1, 2).

Bdhringer y colaboradores han mencionado que los cam-
blos se presentan primariamente a nivel del vitreo y secunda-
riamente a nivel corloretiniano. Por su parte Alexander y
Shea enfatizaron que los cambios iniciales se presentan a
nivel corioretiniano. Es debido a lo anterior que se han
propuesto dos subtipos de la enfermedad de Wagner: uno en
el cual los cambios vitreos degenerativos predominan y otro

en el cual predominan los cambios corloretinianes (5).

Como hemos visto, la enfermedad de Wagner puede manifes-
tarse de una gran variedad de formas, por lo que en la ex-~
ploraci6n oftalmolégica podemos encontrar miltiples alteracio-

nes a distintos niveles como son las siguientes:

MIOPIA. La mayorfa de los pacientes con esta enfermedad
desarrollan miopia que puede variar de una a cinco dioptrias,
existiendo reportes de algunas series con porcentajes tan
altos como un B84%. Sin embargo, es posible que la enfermedad
se presente en pacientes emétropes e incluso hipermétropes

(1.2,5).
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CATARATA. Su presencia es muy comin y puede ocurrir

desde edades tempranas, afectando principalmente las porciones
capsular y subcapsular posteriores del cristalino (1,2,7.8.9),
aunque también se ha encontrado afeccién de la corteza pos-
terior o bien esclerosis nuclear en algunas series (5). Des-
pués de la adolescencia, la incidencia de catarata se incre-
menta a mis del 60% (1). La catarata madura puede encontrar-
se en pacientes con desprendimiento de retina de larga evo-

lucién (5).

CAMBIOS VITREQS. Se presentan practicamente en la totali-
dad de los pacientes. Estos son progresivos, y ocurren desde
etapas tempranas de la vida. Los cambios iniclales pueden
ser condensaciédn fibrilar y licuefacclén con sineresis extensa
y ausencia de una hialoides anterior bien constituida (1,2,5).
Conforme la enfermedad progresa, el vitreo condensado forma
una membrana flotante en la cavidad vitrea. Esta membrana
puede ser vista mas facilmente con luz libre de rojo, y la
oftalmoscopia indirecta debe efectuarse utilizando depresién
escleral para detectar su adherencia a la retina periféri-
ca (5). La membrana formada se desplaza con los movimientos
oculares, excepto en el Aarea en donde se halla adherida a
la retina. Nunca es opaca, aunque puede ser transl(cida con
algunas 4reas engrosadas que a la oftalmoscopia indirecta
pueden aparecer como "gotas de cera derretida” (1,5). Excepto
por esta mem'brana, la cavidad vitrea se aprecia Opticamente
vacia, encontrandose en etapas avanzadas una dran laguna

en donde se encontraba el vitreo central y el posterior



(1.2,3,4,5).

Las membranas asi formadas crecen sobre la superficie
de la retina. su retraccidn puede causar edema de la papila.
traccién sobre los vasos retinianos, agujeros retinianos
redondos con opérculo, desgarros en herradura o bien desga-
rros gigantes si el é&rea de la retina traccionada por la
banda es amplia (1.2.5). Estos cambios pueden coexistir o
no con desprendimiento de vitreo posterior, ya sea total

o mas frecuentemente parcial (1,6).

CAMBIOS RETINIANOS. Los cambios tempranos pueden inicilar-

se frecuentemente con una apariencia “"pavimentosa” de la
retina, con 4reas de adelgazamiento del epitellio pigmentario,
de color grisdceo y con vasos coroideos distinguibles, las
cuales se presentan en la extrema periferia o cerca del
ecuador, corren circunferencialmente y también hacia la papi-
la 6ptica a lo largo de los vasos retinianos (5). Los grandes
vasos coroideos en la zona atrd6fica aparecen prominentes
y en algunas ocasfones envainados. El pigmento también puede
aparecer en actmulos a lo largo de los vasos retinianos.
tanto arterias como venas, generalmente a nivel del ecuador
o periferia, semejando en algunos casos retinosis pigmenta-
ria . También es posible encontrar pigmentacién perivascular
en un &rea que no muestre atrofia coroidea oftalmoscépicamen-

te (5).

A nivel de los vasos retinianos, se pueden encontrar
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estrechamiento generalizado, tortuosidad o envainamiento.
Esto Gltimo usualmente se presenta en la periferia del fondo
Yy puede o no estar relacionado con degeneraciéon en enca-

je €1,4.,5).

Bs posible, aunque no muy frecuente, encontrar retinos-
quisis adquirida, as{ como hemorragias retinianas o hacia

vitreo en pacientes con enfermedad de Wagner (}1,5).

Algunos pacientes muestran en la exploracién evidencia
de traccidn vitrea sobre la retina, manifestada por 4reas
extensas de blanco con presién (5) o sin presién (3}, o bien
por pliegues retinianos meridionales marcados que en ocasiones

desarrollan rupturas retinianas en su extremo posterior (5).

DESGARROS _Y DESPRENGIMIENTO DE RETINA. Los desgarros reti-

nianos se presentan en aproximadamente un 75% de los casos,
siendo en la mayoria de los casos de tipo mixto segln la
clasificacién de Schepens y Marden, a diferencia de la alta
frecuencia del tipo ecuatorial en el desprendimiento de reti-
na unilateral no traumatico (1.5). Estas lesiones son general-
mente maltiples, de predominio en cuadrantes temporales
(principaimente el superior) y ocurren frecuentemente en
jébvenes. Ademds, aproximadamente un 50% de estos pacientes
desarrollan un desprendimiento de retina regmatégeno. condi-
cién que puede llegar a ser bilateral en aproximadamente

42% de los casos (1,2,5).
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FUNCION RETINIANA. La visibén central usualmente es buena.

@ menos que exista catarata o desprendimiento de retina.
La percepcién de los colores y la adaptaci6én a la oscuridad,
son también generalmente normales, sin embargo. es posible

en algunas ocasiones, encontrar ceguera nocturna (1,2.5).

Las pruebas de campos visuales pueden evidenciar una
discreta reduccién concéntrica de los mismos o bien un esco-

toma anular (1,5).

El electroretinograma muestra una respuesta anormal
o subnormal en algunos casos (1,2), o bien, trazos normales
en otros (4.5), relacionados con la magnitud de los cambios

en el fondo de ojo (5).

ENFERMEDAD SISTEMICA. La enfermedad de Wagner puedse
asociarse a diversas manifestaciones sistémicas tales como
palatosquisis (10), paladar hendido, cara aplanada., osteoar-
tropatia prematura y displasia espondiloepifisiaria media,
a lo cual se le ha denominado sindrome de Wagner-Stickler
(2,11,12,13.14,15). También se han descrito casos de degenera-
cién hialoidoretiniana hereditaria de Wagner asociados a
sindrome de Pierre Robin, caracterizado por micrognatia,
ﬁaladar hendido y glosoptosis. La enfermedad usualmente se
manifiesta al nacimiento, ocasionando disnea aguda y ciano-

sis (5,15).

Al parecer todos los casos reportados sobre pacientes
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con enfermedad de Wagner se han presentadoe en i{ndividuos
de raza blanca, excepto los reportados por Waxman en 1980

en miembros de una familia de raza negra (B).

TRATAMIENTO. Los pacientes afectados por esta enfermedad,

deberdn ser examinados minuciosamente, explorando retina
y vitreo al menos cada 6 meses debfdo a la fuerte predispo-
sicién a presentar un desprendimiento retiniano regmatdgeno,
que por lo general tiene un resultado quiridrgico malo (1,2.3.4
5). El pronéstico ser§ mas sombrio en la medida que se conju-

guen ciertos factores como son:

- Presencia de desgarros retinianos maltiples en dife-

rentes meridianos y a diferentes distancias del limbo.

Desgarro retiniano gigante.

~ Traceién vitrea o preretiniana severa.

~ Licuefacci6n completa del .vitreo.

- Presencia de catarata presenil.

- Tendencia de los vasos coroideos a la hemorragia duran-

te la cirugla.

- Pobre respuesta tisular debida a atrofia corioretinia-

na (1,5).

Los paclentes que se encuentren con retraccidédn progresiva
de¢l vitreo y cambios traccionales sobre la retina, deberan
ser vigilados mAs estrechamente, revisando cuidadosamente
ia retina periférica mediante oftalmoscopia indirecta y de-
presién escleral para detectar desgarros retinianos, los

cuales deberdn ser tratados inmediatamente.
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El modo de tratamiento deberi ser cuidadosamente elegi-

do, y dependerd de presencia y grado de traccién vitrea.
De esta manera, si encontramos un agujero Gnico, en ausencia
de desprendimiento de retina, y si no existe tracci6n, o
ésta es minima, lo indicado serd el tratamiento profiléactico
mediante fotocoagulacién o crioretinopexia. Ambos métodos
son igualmente efectivos, sin embargo. la crioretinopexia
proporciona mayor seguridad en aquellos casos en que existe
traccién aunque sea minima, ya que disminuye el riesgo de
que la traccién vitrea aumente después del tratamiento. Tam-
bién se aconseja el uso de criopexia en los casos con hemo-

rragia vitrea y catarata inmadura (l.5).

Los casos con desgarros miltiples con o sin desprendi-
miento de retina, asi como aquellos en los que exista una
fuerte traccién vitrea, deberdn ser manejados mediante la
aplicacién de un cerclaje escleral. Ahora bien, si se pre-
senta retraccibn masiva preretiniana asociada a no percep-
cion de luz o bilen a un desgarro gigante. puede estar contra-

indicada la cirugfia (1.5).

Brown y colaboradores han propuesto la vitrectomia para
aquellos pacientes con enfermedad de Wagner ya operados,
en los cuales se ha presentado un nuevo desprendimiento de
retina, a fin de evitar que las bandas vitreas traccionen

la retina y sea posible su reaplicacién (3).
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OBJETIVOS.

- Describir los hallazgos oftalmolégicos en los miembros

de una familia con enfermedad de Wagner.

-= Valorar el diagnéstico temprano y el tratamiento

oportuno en pacientes con enfermedad de Wagner.

MATERIAL ¥V _METODO.

En  este estudic se incluyeron 17 pacientes miembros
de una familia con degeneracién hialoidoretiniana heredita-
ria de Wagner, detectada en el afio de 1987 a partir de un
paciente masculino de 10 afios de edad, miembro de dicha
familia, que presentd un desprendimiento de retina y hemorra-

gia en vitreo en ojo izquierdo.

Los criterios para incluirlos en este estudio fueron:

~ Cavidad vitrea 6pticamente vacia o presencia de ban-
das vitreas avasculares.
- Areas de adelgazamiento del epitelio pigmentarioc o
de atrofia coroidea.
- Pigmentacién de la retina periférica o perivascu~
lar.

Historia familiar positiva.

De los 17 pacientes estudiados, once fueron del sexo
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femenino y seis del sexo masculino, cuyas edades se encon-

traron en un rango de 10 a 77 afios.

Cada uno de los pacientes fué sometido a interrogatorio

y examen oftalmolégico.

Ademas del examen oftalmolégico de rutina, se efectud
con especial interés, un exdmen detallado del fondo de ojo
mediante oftalmoscopia indirecta con depresién escleral,
as{ como mediante el uso de lente de tres espejos de Gold-
man. La cavidad vitrea fué asimismo examinada cuidadosamen-
te en todos los pacientes mediante la lampara de hendidura
y el lente de tres espejos. Para tal fin, se fectub dilata-
cién pupilar en ambos o0jos mediante el uso de fenilefri-

na al 10% y tropicamida al 1%,

Todos los paclientes han sfido revisados peridédicamente
a lo largo de tres aflos consecutivos, a intervalos regula-
res que vartan de acuerdo a los hallazgos encontrados en

cada uno de ellos.

Los pacientes que asi lo han ameritado, han sido someti-
dos a tratamiento, ya sea quirdrgico o bien con fotocoagula-

cién, utilizando para ello argén laser azul verde.
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RESULTADOS.

De los 17 pacientes inclufdos en este estudio, todos
ellos blancos, en el 100% se encontré al menos una de las
alteraciones caracteristicas de la enfermedad, como puede

observarse en la siguiente tabla.

Paciente tf2fsfalsle|7e o 1011 iz fa ha fis {16 o7
Error de

refracci6n sislslaisisls]ale] s s]les]s]sls
Licuefaccioén

vitrea s[x(s s

Bandas vitreas sisjsie sisie| ® s|elel s
Catarata . |s .
Atrofia

coroidea *is s s s ls sl P
Alteraciones

pigmentarias L3 R b - | s * s1%|s
Alteraciones

vasculares ret. s * .
Blanco con ©

sin presién % s s s - s|s]|s
Degeneracién

en encaje sl b s
Agujeros o

desgarros ret. sis|s 3 »
Desprendimiento

de retina *

Hemorragia en
vitreo
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A continuacién se presenta un breve resumen clinico

de cada uno de los pacientes incluidos en el estudio.

Caso 1. Femenino de 49 afos de edad, miope alta corregida
con lentes de armazén. En la primera revisién reflere mio-
desopsias y fotopsias ocasionales. En la exploracién se encon-
tré con segmento anterlor de caracteristicas normales. En
vitreo presencia de bandas y licuefaccién formandoe algunas
lagunas. Al explorar retina se encontraron zonas de atro-
fia coroidea, degeneracidn en encaje en periferia, agujeros
en formacién y algunos ya formados que ameritaron de fotocoa-

gulacion., Retina aplicada.

Caso 2. Femenino de ]l afos de edad, miope desde los
4 afios de edad, corregida con lentes de armazén, refiriendo
miodesopsias y fotopsias ocasionalmente. Segmento anterior
de caracteristicas normales, vitreo con degeneracién fibrilar
y licuefacci6én. En retina zonas de degeneracién en encaje
con esrtrechamlento arteriolar y acimulos de pigmento, asi
como 4reas de blanco con presién y zonas de atrofia coroi-
dea. Presenté agujeros en ambos ojos tratados con fotocoa-

gulacién. Retina aplicada.

Caso 3. Masculino de 10 afios de edad, quién acude por
disminucién sibita de la visién en ojo izquierdo. Miope al-
to corregido con lentes de armazén. Se encuentra en la explo-
racién con hemovitreo y desprendimiento de retina en dicho

ojo. 0Ojo derecho con segmento anterior normal. Vitreo con
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licuefaccién y presencia de bandas. En polo posterior, zonas
de atrofia coroidea, estrechamiento vascular con actmulos
de pigmento, degeneracién en encaje, A&reas de blanco con
y sin presién, y algunos agujeros. Retina aplicada. El ojo
izquierdo fué manejado con vitrectomia, aplicacién de cerclaje
escleral y crioretinopexia con drenaje de liquido subreti-
niano, presentando mala evolucién, con nuevo desprendimiento
de la retina y vitreoretinopatia proliferativa, asi como
catarata total. El ojo derecho ha sido manejado con fotocoa-

gulacidn y vigilado muy estrechamente.

Caso 4. Masculino de 55 afos de edad, miope corregido
con lentes de armazén. Refirié miodesopsias y disminucién
de la agudeza visual en la primera revisién. Portador de
ambliopfa de ojo izquierdo por miopfa alta. En la exploracién
de segmento anterior se encontraron como dato de interés,
opacidades cristalineanas corticales anteriores y posteriores,
as{ como esclerosis nuclear. En la oftalmoscopia bandas vi-
treas y licuefaccibén, estrechamiento vascular en retina con
acamulos de pigmento, asi como algunas zonas de degeneracién

en encaje. Retina aplicada.

Caso 5. FPemenino de 17 afios de edad, miope corregida
con lentes, asintomatica y sin alteraciones en segmento ante-

rior o polo posterior.

Caso 6. Femenino de 19 afiocs de edad, miope alta correglda

con lentes, también asintomitica y sin alteraciones a la
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exploracién de segmento anterior y polo posterior.

Caso 7. Masculino de 42 aflos de edad. miope corregido
con lentes de armazén. Refirié miodesopsias como unica sinto-
matologfa. En la exploraciéon, presencia de bandas vitreas,
zonas de atrofia coroidea., actmulos de pigmento y A4reas

de blanco sin presién.

Caso 8. Masculino de 13 afios de edad, miope corregido
con lentes de armazédn. Refirid miodesopsias y fotopsias oca-
sionales., En la exploracién segmento anterior normal. -En
la oftalmoscopfa bandas vitreas. 2zonas de atrofia coroidea,
estrechamiento vascular con acimulos de pigmento, Areas de
blanco con y sin presién, asf como un agujero en M VI de

ojo izquierdo sellado esponténeamente.

Caso 9. Femenino de 9 afos de edad, miope no corregida,
quién refirié miodesopsias y fotopsias ocasionalmente. En
la exploraci6on segmento anterior normal. En la oftalmoscopia
algunas bandas en vitreo y zonas de atrofia coroidea. No

se encontraron agujeros o desgarros. Retina aplicada.

Caso 10. Femenino de 53 afos de edad, miope corregida
con lentes de contacto. Refirié miodesopsias y Ffotopsias.
En la exploracién se encontrd con segmento anterior de carac-
teristicas normales. En la oftalmoscopfa presencia de bandas
y licuefaccién vitreas, con actmulos de pigmento en retina

periférica y algunas zonas de blanco sin presién. Retina
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aplicada, sin agujeros o desgarros.

Caso 11. Femenino de 18 aflus de edad, emétrope y asinto-
matica, quién se encontr6 en la exploracién con segmento
anterior de caracterfsticas normales y en la oftalmoscopfa
con 2zonas de atrofia coroidea. Retina aplicada, sin agujeros

o desgarros.

Caso 12. Femenino de 16 afos de edad, emétrope y asinto-
mética, con segmento anterior dentro de lo normal y en la
oftalmoscopia con zonas de atrofia coroidea en periferia,

asi como una zona de blanco sin presién en ojo derecho.

Caso 13. Femenino de 24 afnos de edad, miope no corregida.
quién refiri6é6 miodesopsias. Segmento anterior de caracteristi-
cas normales. Oftalmoscépicamente con bandas en vitreo y
con algunas zonas de blanco sin presién y acGmulos de pigmento

en retina periférica. No se encontraron agujeros ni desgarros.

Caso- 14. Masculino de 26 afios de edad, miope corregido
con lentes de armazén, asintomatico. Segmento anterior nor-
mal. En la oftalmoscopfa bandas vitreas, as{ como A4reas de

blanco sin presidn. Retina aplicada sin agujeros o desgarros.

Caso 15. Femenino de 30 aflos de edad, miope corregida
con lentes de armazén, asintomitica. Segmento anterior den-
tro de lo normal. Vitreo con algunas membranas. Se encontra-

ron algunas zonas de acumulo de pigmento en retina periférica
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y areas de blanco sin presién. Retina aplicada, sin agujeros

o desgarros.

Caso 16. Masculino de 51 afios de edad, miope corregido
con lentes de armazén. Refiri6 miodesopsias y fotopsias.
En la exploracién se encontré con segmento anterjor de carac-
teristicas normales. En la oftalmoscopia con bandas vitreas
y 2zonas de licuefaccién, zonas de atrofia coroidea, acimulos
de pigmento en retina periférica, degeneracién en encaje
y un desgarro en ojo derecho, tratado con fotocoagulaciédn.

Retina aplicada.

Caso 17. Femenino de 77 afios de edad, quién inicié su
padecimiento a los 35 afos de edad, al presentar disminucién
sGbita de la visién en ojo izquierdo. Cinco afos mas tarde,
sucede lo mismo en ojo derecho, motivo por el cual fué exami-
nada por oftalmélogo particular, estableciéndose el diagnés-
tico de hemorragia en vitreo en ambos ojos, recibiendo trata-
miento médico no especificado. En la exploracién se encon-
tré6 con esclerosis nuclear en ambos cristalinos como dato
de interés en segmento anterior. En la oftalmoscopia se encon-
traron secuelas de hemovitreo en ambos ojos, con presencia
de membranas y licuefaccién vitreas con formaciébn de lagu-
Vnas, zonas de atrofia coroidea, estrechamjento vascular con
importantes acumulos de pigmento. No se identificaron aguje-

ros que ameritaran de tratamiento.
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En base a los hallazgos encontrados en cada uno de los
pacientes examinados, se pudo realizar un &rbol genealdglco
de la familia, en el cual se puede aprectar que la enfermedad
ha sido transmitida con un caricter autosémico dominante

a través de la rama materna.

Mujeres sanas
Hombres sanos

Mujeres afectadas

Hombres afectados

"N OO K-

Caso inicial
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Dentro del interrogatorio, uno de los puntos en los

que se puso especial interés, fué la sintomatologia referida
por los pacientes, encontrando de esta manera que la mayor
parte de ellos menciond sintomatologia ocular, siendo ésta
en orden decreciente miodesopsias, fotopsias y disminucidn
de la agudeza visual, ésto ultimo debido a desprendimiento
de retina, catarata o ambas cosas. Estos resultados se mues~

tran en la siguiente tabla.

TESTADO SINTOMATICO INTCGTIAL.

SINTOMATOLOGIA PACIENTES PORCENTAJE

Disminucidn de

agudeza visual 3 17.64
Miadesopsias 11 64.7

Fotopsias ] 35.29
Asintomaticos 6 35.29:

Por lo anterior se deduce que alqunos paclentes pre-
sentaron un. solo sintoma, mientras que otros manifestaron

varios de ellos.
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Como se mencion6é anteriormente, todos los pacientes
fueron examinados en ambos ojos, lo cual permitié conocer
los casos en los que habia alteracién uni o bilateral, y

que podemos observar en la siguiente tabla.

PRESENTACTION UNT O BILATERAL

ALTERACION PACIENTES PORCENTAJE
tUnilateral 3 17.64
Bilateral 14 82.35

Al analizar el estado refractivo de cada uno de los
pacientes, se encontré que 15 de ellos presentaban miopia
en un rango de 1 a 8 dioptrias, mientras que otros dos eran

emétropesi. No se encontraron hipermétropes.

ESTADO REFRACTIVO

ERROR DE REFRACCION PACIENTES PORCENTAJE
Emetropia 2 11.76
Miopia 15 88.23
Hipermetropia 0 0
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Pentro de las alteraciones encontradas a nivel del vi-
trea, se encontrd la formacién de bandas y la presencia de
licuefacci6tn con formacién de lagunas. algunas veces coexis-
tiendo con un desprendimiento de vitreo posterior. Estas
alteraciones no pudieron ser fotografiadas debido a las difi-
cultades técnicas que Implica la pérdida de reflectividad
del vitreo licuefacto. Por tal motivo, estos hallazgos se

presentan en la siguiente tabla y se esquematizan en la fi-

gqura # 1.
ALTERACTONES VITREAS
ALTERACION PACIENTES PORCENTAJE
Licuefaccion
vitrea 7 41.17
Formacién de
membranas 13 76.47
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A: Desprendimiento de

vitreo posterior.

B: Degeneracién fibrilar

R

del vitreo.

T

Y

C: Laguna.

Figura # 1.

La catarata estuvo presente en tres de los pacientes
estudiados, siendo en un caso total, en otro afectando la
corteza anterior y posterior mas esclerosis nuclear, y en

al tercer caso, lnicamente se encontré esclerosis del nacleo.

Dentro de los hallazgos fundoscopicos destacaron la
presencia de zonas de atrofia coroidea, alteraciones pigmenta-
rias manifestadas por zonas de adelgazamiento del epitelio
pigmentario de la retina asi como acimulos de pigmento peri-
“vascular en retina periférca, alteraciones a nivel de vasos
retinianos, de predominio en periferia, consistentes en es-
trechamiento y envainamiento vascular; zonas de degeneracién
en encaje y datos de traccién vitrea sobre la retina mani-
festada por &reas de blanco con o sin presion. La distribucién

de estas alteraciones puede encontrarse en la sigulente ta-
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"bla Y se esquematizan en la figura # 2. También se presen-
tan dos fotografias de la retina periférica de un paciente,

observada mediante lentes de tres espejos, en las que se

aprecian zonas de degeneracién en encaje con agujeros en

formacion.

ALTERACIONES RETINOCOROIDEAS

ALTERACION PACIENTES PORCENTAJE
Atrofia

coroidea 10 58.82
Alteraciones

pigmentarias L1 64.7

Alt. vasculares

. retinianas 5 29.4
Degeneracién
en encaje 4 23.5

Blanco con o

sin presién 9 52.94
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Figura # 2,

Fotografias que muestran zonas de degeneracién reti-

niana periférica y agujeros en formacién.
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C_inco pacientes tuvieron agujeros o desgarros retiniﬁ-
nos, existiendo en uno de ellos ademis., un desprendimiento
de retina y hemovitreo. De estos cinco pacientes, tres presen-

taron desgarros maltiplos, y dos de ellos desgarros uUnicos.

Tres fueron manejados mediante tratamiento con fotocoagu-
lacién, utilfzando argdn laser azul verde. Otro de ellos,
a partir del cual se detectd la enfermedad. fué manejado
mediante vitrectomia y crioretinopexia con drenaje de liqui-
do subretiniano, y el restante. no amerité de tratamiento
vya que el desgarro habfia sellado espontaneamente. El ojo
contralateral del paciente gque presenté desprendimiento de
retina y hemovitreo, fué también manejado con fotocoagulacioén
para rodear los desgarros existentes, y actualmente es vigila-
do muy estrechamente pués en cualquier momento se puede con-

siderar la aplicacién de un cerclaje escleral.

Todos los ojos tratados con fotocoagulacién, han evolu-
cionado en forma estable, no asi el ojo tratado quirirgica-
mente, el cual volvié a presentar desprendimiento de retina
y evoluciéndé a la vitreoretinopatia proliferativa y desa-

rrollo posterior de catarata total.
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CONCLUSIONES.

En la revisién efectuada para la elaboracién del presente
trabajo, hemos encontrado que la degeneracién hialoidoretinia-
na hereditaria de Wagner. es una enfermedad descrita en la
literatura mundial en relativamente pocas ocasiones, sin
embargo, es probable que la incidencia de esta enfermedad
sea mayor a la reportada, y que ésto sea resultado de la
falta de publicacién de los casos, o bien, de no detectarse

la enfermedad por no tener en mente el diagndstico.

Lo anterior puede ser debido en parte a la gran varie-
dad de cuadros clinicos que se pueden presentar en la enfer-
medad, asi como a la falta de sintomatologia en etapas ini-
ciales. Es por esta razon, que es muy importante ante todo
paciente miope, efectuar un interrogatorio adecuado, asi

como una exploracion detallada de vitreo y retina.

Los casos presentados en este estudio., ejemplifican
la variabilidad en la presentacién de la enfermedad, tanto
en la sintomatologia, como en los hallazgos de exploracién,
encontrandonos con el subtipo en el cual predominan los -

cambios retinocoro ideos.

Es de mucha importancia el efectuar el diagnéstico tem-
prano, para poder establecer el tratamiento oportunamente,
pués como se ha enfatizado a nivel mundial, los mejores re-

sultados terapéuticos, se han obtenido mediante el manejo
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profiladctico de las lesiones, ya sea con fotocoagulacién
o crioretinopexia. En lo anterior juega un papel muy importan-
te el paciente mismo, dado que de acuerdo a su nivel intelec-
tual, a su acuciosidad para reconocer los cambios que pudie-
ran presentarse y a su disposicién y orden para acudir perié-
dicamente a revisiones, pedrd manejarse con tratamiento pro-
fildtico de este tipo, sin tener que actuar de forma mas

agresiva.

En todo caso, si por alguna razén se considera un pacien-
te con alto riesgo para presentar desprendimiento de la re-
tina, deberd tenerse en cuenta la posibilidad de efectuar
un tratamiento mis amplio, como lo es la aplicaci6tn de un
cerclaje escleral a pesar de la morbilidad que pueda tener,
a fin de evitar que éste se presente, pués como sucedié en
el caso presentado en este trabajo y como se ha mencionado
en reportes previos, la cirugia-para este tipo de desprendi-
mientos. ofrece un prondstico pobre. y ain no se ha comproba-

do la efectividad de la vitrectomia.

Por ultimo, quiero insistir en llamar la atencién acerca
de este padecimiento, con el propbésito de poder establecer
un dfagnéstico temprano cuando se llegara a presentar, ¢y
si ast{ fuera, intentar examinar a la mayor parte de los -
miembros de la familia como lo fué en este caso, y si ello
no fuera posibles, intentar al menos que entre ellos se in-
formen adecuadamente del peligro que puede existir por ser

portadores de este tipo de padecimiento.
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