UNIVERSIDAD NACIONAL AUTONOMA DE MEXICO
FACULTAD DE MEDICINA
DIVISION DE ESTUDIOS DE POSGRADO E INVESTIGACION

ASOCIACION PARA EVITAR LA CEGUERA EN MEXICO L.A.P.
HOSPITAL “DR. LUIS SANCHEZ BULNES”

COLOBOMA PALPEBRAL

TESIS DE POSGRADO PARA OBTENER EL TITULO DE
ESPECIALISTA EN MEDICINA (OFTALMOLOGIA)

PRESENTA:
DRA. ROMINA BALDIVIESO HURTADO

ASESORES:

DRA. LOURDES FERNANDEZ DE ORTEGA BARCENAS
Médico adscrito del servicio de Segmento Anterior
DR. ERICK MENDOZA SCHUSTER

Médico adscrito del servicio de Segmento Anterior
DR. ERICK OMAR ENCAMPIRA LUNA

Médico adscrito del servicio de Segmento Anterior

JEFE DE ENSENANZA
Dr. DANIEL OCHOA CONTRERAS

CIUDAD DE MEXICO, NOVIEMBRE 2016


Javier
Texto escrito a máquina
UNIVERSIDAD NACIONAL AUTÓNOMA DE MÉXICO 
                          FACULTAD DE MEDICINA
DIVISIÓN DE ESTUDIOS DE POSGRADO E INVESTIGACIÓN


Javier
Texto escrito a máquina
                                                                                           

Javier
Texto escrito a máquina

Javier
Texto escrito a máquina

Javier
Texto escrito a máquina

Javier
Texto escrito a máquina
CIUDAD DE MÉXICO , NOVIEMBRE 2016 

Javier
Texto escrito a máquina


e e

Universidad Nacional - J ~  Biblioteca Central
Auténoma de México -

Direccion General de Bibliotecas de la UNAM
Swmie 1 Bpg L IR

UNAM - Direccion General de Bibliotecas
Tesis Digitales
Restricciones de uso

DERECHOS RESERVADQOS ©
PROHIBIDA SU REPRODUCCION TOTAL O PARCIAL

Todo el material contenido en esta tesis esta protegido por la Ley Federal
del Derecho de Autor (LFDA) de los Estados Unidos Mexicanos (México).

El uso de imagenes, fragmentos de videos, y demas material que sea
objeto de proteccion de los derechos de autor, serd exclusivamente para
fines educativos e informativos y debera citar la fuente donde la obtuvo
mencionando el autor o autores. Cualquier uso distinto como el lucro,
reproduccion, edicion o modificacion, sera perseguido y sancionado por el
respectivo titular de los Derechos de Autor.



COLOBOMA PALPEBRAL

DRA. ROMINA BALDIVIESO HURTADO
Residente de tercer ano

Email: dra.baldivieso@hotmail.com

Esta revision fue hecha en la Asociacion para Evitar la Ceguera en México, hospital
“Dr. Luis Sanchez Bulnes”. Ubicado en calle Vicente Garcia Torres No.46, colonia

Barrio San Lucas Coyoacan, CP 04030, México DF; con numero telefénico 1084-
1400.



AGRADECIMIENTOS

Agradezco a mis padres Luis Fernando Baldivieso y Cristina Hurtado que han sido
mi ejemplo a seguir, suamory apoyo incondicional me ha acompafado diay noche,
a cada paso durante todo este camino. A mis hermanas Olivia, Valeria y Natalia
Baldivieso por sus consejos y apoyo durante todo este trayecto.



iNDICE

Pag.

RESUMBN ... e e 5
INErOAUCCION....viiieceee e e 6
(0] oY [=] 4 1Yo OO URRS 11
Pacientes Yy MEtodos.........ccueveeeeieiervecee e 12
RESUITAOS. ... iiieiiiirtirtietiert et e s s e 16
DiISCUSION. ...ttt ettt sttt ettt st s st e e e e 18
CONCIUSIONES....eiie ettt e 20

Bibliografia......cccoeeoece e e 21



Resumen

Objetivo: Reportar los hallazgos clinicos y resultado post-operatorio de una paciente con
coloboma palpebral, simbléfaron y epidermizacion corneal en ambos ojos.

Introduccion: El coloboma palpebral es una malformacién congénita rara, en la cual existe un
defecto de espesor completo del parpado, y ocurre por una alteracion en el desarrollo de los
parpados durante el proceso embriogénico.

Pacientes y métodos: Paciente femenina de 11 meses de edad, con antecedente de cirugia
palpebral previa, presenta perdida de la continuidad que abarca la mitad medial de ambos
parpados superiores, cicatrices y simbléfaron que llega hasta la cérnea central. Se realizan
estudios para descartar sindromes sistémicos. Se somete a reconstruccién palpebral de ambos
parpados y se da seguimiento clinico.

Resultados: Se realizd una reconstruccion palpebral con colgajo rotado de Mustardé en ambos
0jos. Presentd una buena evolucidn clinica, sin datos de infeccidn del colgajo y con disminucién
de la inflamacidn adecuada durante el seguimiento. A la séptima semana realiza la apertura los
colgajos de Mustardé en ambos o0jos y posteriormente se envia a la paciente a rehabilitacidon
visual.

Conclusiones: Los colobomas palpebrales tienen una amplia variedad de presentaciones clinicas,
por lo cual representan un reto importante para el cirujano oculoplastico. El coloboma palpebral
representa una amenaza potencial para la visién en edades tempranas y una marca cosmética
significativa mas adelante en la vida.

Palabras clave: Coloboma palpebral, parpados, reconstruccion palpebral, colgajo rotado de
Mustardé.



Introduccion

El coloboma palpebral fue descrito por primera vez por Jacques Guillemeau en 1585, es una rara
alteracién en el desarrollo palpebral que se presenta en 1 de 10000 nacidos vivos.?

El desarrollo embriogénico de los parpados inicia como una proliferacion del ectodermo
superficial a las 4ta — 5ta semana de gestacién. Durante el segundo mes se pueden distinguir los
parpados superior e inferior como pliegues cutdneos indiferenciados que rodean al mesénquima
procedente de la cresta neural. Posteriormente el mesénquima mesodérmico infiltra los
parpados y se diferencia la musculatura palpebral. Los pliegues de los parpados crecen uno hacia
el otro, asi como lateralmente. Comenzando cerca del canto interno, los bordes de los pliegues
se fusionan aproximadamente a las 10 semanas de gestacion (Imagen 1). A medida que los
pliegues se adhieren entre si, continua la evolucién de las pestaias y de las glandulas. El musculo
orbicular se condensa en el pliegue durante la semana 12. Las adhesiones de los parpados
desaparecen gradualmente a finales del quinto mes, coincidiendo con la secrecién de sebo por
las glandulas sebaceas y la cornificacion del epitelio superficial. Finalmente, entre el tercer y sexto
mes de gestacidn, se desarrollan los anejos de los parpados y las unidades pilosebdceas a partir
de invaginaciones de células epiteliales hacia el mesénquima subyacente. Cualquier alteracién
gue ocurra en este complejo proceso embriogénico, puede alterar la formacién normal de
cualquier estructura de los parpados.>*°

Imagen 1 Desarrollo de los parpados

A. 7ma semana: Los pliegues de los
parpados superior e inferior crecen
sobre el ojo.

B. Los parpados se fusionan durante la
8va a 10ma semana de gestacion.

C. Los parpados se abren gradualmente
desde el 5to hasta el 7mo mes.

Obtenido de Fundamentals and

Principles of Ophthalmology 2012-2013
(©)

La palabra coloboma (koloboma) proviene de origen griego, la cual significa mutilado o
reducido.® El coloboma palpebral es una malformacién congénita, la cual ocurre por una
alteracion en el desarrollo de los parpados durante el proceso embriogénico.* La causa exacta
no se conoce, sin embargo existen diferentes teorias, dentro de las cuales se menciona que es



un defecto de la hendidura facial, que intervienen factores intrauterinos como bandas
amnidticas, inflamacién, disminucion de la circulacidon placentaria, influencias mecanicas vy
anormalidades del sistema vascular, los cuales se sugieren que son factores involucrados en el
desarrollo del coloboma palpebral.'*

Existe un defecto de espesor completo del parpado, este puede ser Unico o multiple, unilateral o
bilateral, mas frecuentemente en el parpado superior en el tercio medio, y cuando se presenta
en el parpado inferior es mas frecuente en el tercio lateral. Generalmente tienen una forma
triangular y varian en tamano, se pueden presentar desde una indentacion pequefia hasta
practicamente la ausencia de todo el margen palpebral.14%7 Este se puede encontrar aislado o
asociado a otras malformaciones oculares, faciales o sistémicas. Entre las oculares destacan el
quiste dermoide, quiste lipodermoide, queratocono, coloboma de iris y la microftalmia. En
cuanto a los sistémicos, en su mayoria sindromes de primer y segundo arcos branquiales, los
cuales incluyen al sindrome de Goldenhar, Treacher-Collins, sindrome de Delleman y la Displasia
fronto-nasal, otros sindromes menos asociados incluyen al sindrome de Fraser y sindrome de
coloboma-lipoma nasopalpebral.»*>8 En el caso de los colobomas de parpado superior, estos
pueden presentar exposicién corneal y desarrollar queratitis por exposicion, con sintomas de
superficie ocular y dafio corneal por exposicion. ¥*>78

El diagndstico es clinico y se debe descartar alteraciones sistémicas o sindromes asociados. Se
puede solicitar una ecografia en caso que no se pueda visualizar las estructuras oculares por
opacidad de medios, para descartar otros defectos oculares asociados.>’

Los sindromes mas frecuentemente asociados son:

-Sindrome de Goldenhar: Fue descrito por el Dr. Robert J. Gorlin en 1963. Este sindrome es el
segundo tipo de malformacidn craneofacial mas frecuente e involucra los derivados del primery
segundo arco branquial. La incidencia puede variar en 1 en 3,500 a 1 en 5,600 recién nacidos
vivos. La expresion es altamente variable, y puede manifestarse de manera leve y casi
imperceptible a una manifestacién exagerada y compleja.®°

Las caracteristicas clinicas que se presentan por lo general son unilaterales, con predominio
derecho, con una tasa de predileccion masculino:femenino de 3:2.4.8 La mayoria de los casos son
esporadicos, aunque se han presentado patrones de herencia autosémico-dominantes en el 2 %
de los casos. Sus caracteristicas principales son las afecciones oculares (50%), auriculares (oido y
pabellén auricular) en el 65% y vertebrales, de ahi su seudénimo espectro éculo-auriculo-
vertebral (OAVS).%>19 Las caracteristicas clinicas que presentan los pacientes, son la microsomia
hemifacial, microtia, anotia, apéndices preauriculares, dermoides epibulbares inferotemporales,
colobomas del parpado superior, labio y paladar hendido y anomalias vertebrales. También
existe afectacion del sistema nervioso central, corazén, aparato respiratorio, tracto
gastrointestinal y sistema renal .0

Existen varias teorias sobre el origen de este sindrome, dentro de las mas aceptadas esta la
propuesta de Robinson en donde una disrupcidén vascular afecta las estructuras del primer y



segundo arco branquial en los dias de gestacién 30-45; la teoria de Ryan et al, sugiere una
hemorragia fetal en la region de los primeros y segundos arcos branquiales; Fisher et al demostré
un desbalance en la dosis génica del gen BAPX1 en pacientes afectados; otra teoria es la de Van
Meter y Weaver que sugieren una migracion deficiente de las células de la cresta neural, una
formacion mesodérmica deficiente y una interaccion defectuosa; y, finalmente, la teoria
cromosomica propuesta por Kobrynski et al, en donde estudié 13 aberraciones cromosdmicas en
pacientes afectados por el sindrome de Goldenhar.>!? Con respecto a las teorias teratogénicas
en donde el mecanismo de patogénesis se da por la ingesta de farmacos durante el embarazo
estan el Aacido retinoico, la talidomida, la primidona y la cocaina como principales
desencadenantes.”1°

Este sindrome puede ser diagnosticado de manera prenatal encontrandose como signos que
sugieren dicha patologia la presencia de poli u oligohidramnios, microoftalmia, anomalias en el
pabellon auricular, asimetria facial, hendiduras faciales, hidrocefalia, encefalocele occipital,
hipoplasia cerebelar, defectos en el septum auriculoventricular, hidroureteronefrosis, aplasia
radial, ano imperforado, arteria umbilical Unica y agenesia de pulmon vy rifion. 210

-Sindrome de Treacher Collins: Fue descrito inicialmente en 1846 por Thompson v,
posteriormente, por Berry, en 1889, posteriormente el oftalmdlogo inglés E. Treacher Collins
describié sus caracteristicas principales en 1900. Después Franceschetti y Klein fueron los
primeros en usar la expresion disostosis mandibulofacial y describieron el perfil de los afectados
como similar a la cara de los peces o los pajaros. La incidencia es de 1 de cada 25.000 a 50.000
nacidos vivos. 1

Esta causado por mutaciones en el gen TCOF1 (5932-933.1) que codifica para la fosfoproteina
nucleolar Treacle, o en los genes POLR1C (6p21.1) o POLR1D (13g12.2), que codifican para las
subunidades | y Il de las ARN polimerasas. La mutacién del gen TCOF1, donde se codifica la
proteina treacle, estd encargada de la migracion de las estructuras de la cara, en especial a las
porciones derivadas del primer y segundo arco braquial. La transmisidén es autosdmica dominante
con un 90% de penetrancia y expresividad variable. Las mutaciones en el gen POLR1C se heredan
de forma autosémica recesiva.'!

Clinicamente se caracteriza por un dimorfismo facial, con hipoplasia simétrica y bilateral de los
huesos malares y del reborde infraorbitario y de la mandibula (retrognatia, retrogenia), que
conlleva a una mala oclusion dental. También se observan anomalias en la articulacién temporo-
mandibular que conlleva a una limitacién de la apertura bucal de gravedad variable, oblicuidad
anti-mongoloide de las fisuras palpebrales y coloboma del parpado inferior en el punto de
encuentro entre el tercio externo y medio (69%), con ausencia de pestafias en el tercio externo
del parpado inferior. El paladar es ojival, y ocasionalmente se observa paladar hendido. A
menudo (60%) se dan anomalias del oido externo, como microtia o anotia, atresia del conducto
auditivo externo, y anomalias de la cadena de huesecillos, que causan una pérdida de audicion.



La inteligencia generalmente es normal. Durante los primeros afios de vida, pueden manifestarse
dificultades respiratorias y de nutricidén debido a la estrechez de las vias respiratorias altas y a la
apertura limitada de la boca. !

El diagndstico es clinico y puede hacerse en el periodo prenatal mediante ecografia y biopsia de
vellosidades coridnicas. Se pueden realizar estudios genéticos para hallar alteraciones del gen
TCOF1, aunque estos no siempre resultan positivos.*!

Debido a las multiples alteraciones en este sindrome se requiere de un tratamiento
multidisciplinario con especialistas en diferentes areas de la salud, como ser neumdlogo,
nutricionista, oftalmdlogo, otorrinolaringdlogo, audiologia, ortodoncista, cirujano plastico y
psicologo para una valoracién y tratamiento integral del paciente. *

-Displasia frontonasal: Fue descrita por Sedano en 1970, y se refiere a alteraciones limitadas a la
cabezay la cara derivadas de un pobre desarrollo embriolégico de la prominencia frontonasal. Es
una enfermedad rara de la que solo se han reportado alrededor de 100 casos a nivel mundial
desde 1996. Usualmente es esporddica, aunque existen pocos casos familiares reportados. 12

Los aspectos genéticos de esta enfermedad no estan bien definidos y el modo de herencia no es
claro para la mayoria de casos reportados en la literatura. Muestra heterogeneidad genética. Se
han descrito casos con alteraciones citogenéticas, especificamente 46 XY, t (8;12) (q22; g21); se
ha propuesto como gen candidato el TBX15; existe una forma de displasia frontonasal ligada al
X, denominada sindrome craneofrontonasal, cuyo gen causal es el que codifica para el receptor
ephir de la tirosina kinasa 1 (EFNB1); mutaciones homocigotas del gen ALX3 causan una forma
de displasia frontonasal denominada frontorrinia, mutaciones homocigotas del gen ALX4 causan
otra forma asociada a alopecia y anomalias genitales; y recientemente se reportdé una forma
autosdmica recesiva con microftalmia extrema bilateral, hendidura facial oblicua bilateral,
paladar hendido completo e hipertelorismo, mapeada en 12g21, donde se encuentra el gen ALX1
(CART1). 12

Clinicamente los pacientes presentan hipertelorismo, base nasal ancha, punta de la nariz larga y
bifida e implantacion de los cabellos en “V" sobre la frente, hipoplasia medio-facial, labio y
paladar hendido. Dentro de las anomalias oculares se puede encontrar coloboma palpebral,
cataratas y microftalmia. Otras alteraciones son la pérdida de audicion conductiva, encefalocele
basal y/o agenesia del cuerpo calloso. La mayoria tiene una inteligencia normal.

-Lipoma nasopalpebral y coloboma: Es un sindrome raro, puede ser esporadico o heredado de
forma autosdmico dominante. Se presenta de manera unilateral, caracteristicamente con lipoma
nasopalpebral y de parpado superior, coloboma de parpados superior o inferior, telecanto e
hipoplasia del maxilar. 3



-Sindrome de Delleman: Fue reportado por Delleman en 1981. También llamado sindrome
oculocerebrocutaneo por sus caracteristicas clinicas. Es un sindrome raro, esporadico y mas
frecuente en varones.'*'> No se ha determinado la etiologia, sin embargo, hay hipdtesis que
sugieren una mutacion esporadica durante la 5ta a 6ta semana de gestacién, asociado con un
mosaisismo somatico que compromete el desarrollo de estructuras del ectodermo. Otros autores
sugieren una relacién con el cromosoma X, dada su mayor prevalencia en varones.’® Se
caracteriza por agenesia del cuerpo calloso, quistes orbitarios y coloboma palpebral, también
presentan alteraciones cutaneas como hamartomas de musculos estriados, papilomas cutdaneos
multiples en la region periorbital y aplasia/hipoplasia focal principalmente en el cuello y en la
cara. Tienen déficit intelectual y el 50% padece crisis epilépticas. Ademads, presentan anomalias
craneales, vertebrales y costales, asi como hendiduras craneofaciales. 41>

10



Objetivo

Reportar los hallazgos clinicos y resultado post-quirdrgico de un paciente que acudid a la
Asociacion Para Evitar la Ceguera en México I.A.P. “Hospital Dr. Luis Sdnchez Bulnes”, a quien se
le realizo el diagndstico de post-operada de coloboma palpebral en ambos ojos con simbléfaron
y epidermizacién corneal en ambos ojos, la cual fue sometida a reconstruccién palpebral con
colgajo rotado de Mustardé en ambos ojos.
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Pacientes y métodos

Paciente femenino de 11 meses de edad, originaria y residente del distrito federal, quien es traida
por sus padres a consulta para valorar una segunda opinidn por cirugia de pdrpados previa.
Ademas, refiere que desde hace 4 meses el parpado se encuentra adherido a la cérnea en ambos
0jos.

Como antecedentes personales patoldgicos, destaca una malformacién vaginal diagnosticada a
los 6 meses de edad, en tratamiento actual con estrégenos locales.

En sus antecedentes no patoldgicos, la paciente es producto de la tercera gesta, de un embarazo
normo-evolutivo, la madre niega complicaciones perinatales y/o ginecobstétricas. Dentro de los
antecedentes heredofamiliares, padre con hipertensidn arterial y diabetes mellitus en la rama
materna. Como antecedentes oftalmoldgicos, destaca una correcciéon quirdrgica de coloboma
palpebral en ambos ojos a los 3 meses de edad. Refiere que usé conformador durante 2 meses.

A la exploracidn oftalmoldgica, la paciente responde a la luz en ambos ojos, presenta nistagmos
rotatorio en posicion primaria de la mirada, en ambos parpados existe una pérdida de la
continuidad que abarca la mitad medial del parpado superior, cicatrices y simbléfaron que llega
hasta la cornea central en ambos ojos (imagen 2). En ambos ojos se observa la periferia corneal
clara, con una zona de metaplasia y queratinizacién que abarca todo el centro de la cérnea
(imagen 3). Se alcanza a distinguir la periferia del iris, sin embargo, no se puede valorar el reborde
pupilar en ambos ojos por la opacidad corneal. La cdmara anterior se encuentra ampliay formada
en ambos ojos y el resto de la exploracidn oftalmoldgica es no valorable por opacidad de medios.

Imagen 2. Foto de frente en la cual
observamos la pérdida de continuidad
que abarca la mitad medial de ambos
parpados superiores, cicatrices y
simbléfaron que llega hasta la cérnea
central.

Imagen 3. A (ojo derecho) B (ojo izquierdo): Zona de metaplasia y queratinizacidn que abarca
todo el centro de la cérnea en ambos ojos.
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Se solicita una ecografia modo B para valorar el polo posterior (Imagen 4)

Imagen 4: Ecografia modo B. Ojo
derecho (A), ojo izquierdo (B):
Globo ocular faquico de 19.6 mm
de eje antero-posterior en ojo
derecho y 18.8 en ojo izquierdo,
con cavidad vitrea ecosilente vy
retina aplicada en ambos ojos.

Se envia a la paciente a valoracién por el servicio de genética. Los padres niegan consanguinidad.
En el arbol genealdgico (imagen 5) vemos que la paciente es la primer hija del matrimonio actual
de sus padres y es el Unico caso de coloboma palpebral en la familia. La madre tiene otros 2 hijos
aparentemente sanos y el padre un hijo aparentemente sano. La madre presenta cuadros de
migrafia y el padre diagndstico de hipertensidn arterial, también hay antecedentes de diabetes
mellitus tanto en la rama materna como paterna y sindrome de ovario poliquistico en la rama
paterna.

| H | HAS = | Pb Ovario poliguistico. M | Migrafia o | DM

| .35 :. —

1 12 i 14
Imagen 5. Arbol genealdgico en el cual la paciente (marcada con redondo azul) es el Unico caso
de coloboma palpebral en la familia.

A la exploracidn fisica se encuentra una malformacion genital con hipoplasia de labios menores,
e introito hipoplasico, ademas de discreta sindactilia cutanea del 2do y 3er ortejo, resto sin
alteraciones.

Por el coloboma palpebral mas la malformacién genital se piensa en un probable Sindrome de
Fraser.

Este es un sindrome raro, con herencia autosdmica recesiva, el gen causante es el FRAS 1
localizado en el cromosoma 4q21, o el FREMZ2, localizado en cromosoma 13q13.
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Para el diagndstico se han definido cuatro criterios mayores (criptoftalmos, sindactilia, anomalias
genitales y hermanos afectados) y ocho caracteristicas menores (alteraciones de la nariz, oidos,
laringe, fisuras orales, hernia umbilical, agenesia oral, defectos esqueléticos y retraso mental).
Para el diagndstico se requiere de la existencia de, al menos, dos criterios mayores y uno menor,
o 1 mayor y cuatro de los menores.

El servicio de genética solicita cariotipo (imagen 6) el cual reporta 46 xx sin alteraciones numéricas
ni estructurales y ecografia abdominal para descartar otras malformaciones, la cual se reporta
normal, higado, vesicular, via biliar y rifiones normales y vejiga sin alteracion.

La paciente no cumple con los criterios para considerar como diagnéstico el sindrome de Fraser.

Imagen 6: Cariotipo 46 xx sin alteraciones
numéricas ni estructurales.

En este momento tenemos una paciente con diagnéstico de post-operada de coloboma palpebral
en ambos ojos, simbléfaron en ambos ojos y epidermizacién corneal en ambos ojos.

Se programa una reconstruccién palpebral con colgajo rotado de Mustardé en ambos ojos mads
liberacidon del simbléfaron para mejorar la estética y funcién tanto palpebral como visual.

Previa anestesia general, asepsia y antisepsia, se realiza queratectomia (imagen 7) para liberar el
simbléfaron de la cérnea, este tejido se utiliza para formar la lamela posterior del parpado
superior (imagen 8), se termina de liberar el simbléfaron y se toma el colgajo del parpado inferior
(imagen 9), este se rota para cubrir el defecto del parpado superior y se afronta al parpado
superior (imagen 10), posteriormente se afronta el defecto resultante del parpado inferior
(imagen 11). Se realiza la misma técnica en los dos ojos.

14



Secuencia de imagenes del procedimiento quirdrgico: Imagen 7: Queratectomia para liberacién
del simbléfaron. Imagen 8: Formacidn de la lamela posterior del parpado superior con el tejido
liberado. Imagen 9: Toma del colgajo del parpado inferior y rotacién del mismo para cubrir el
defecto del parpado superior. Imagen 10: Se afronta el colgajo cubriendo el defecto del parpado
superior. Imagen 11: Afrontamiento del defecto resultante del parpado inferior.
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Resultados

La cirugia de reconstruccion palpebral con colgajo rotado de Mustardé y libracién de simbléfaron
se realizd sin complicaciones en ambos ojos. Se da seguimiento en el servicio de orbita y
oculoplastica del hospital. A los 5 dias post-quirdrgico (imagen 12), la paciente se encuentra
estable, con el colgajo bien afrontado con signos de inflamacién como es esperado, con eritema,
pero sin datos de infecciéon ni de rechazo del colgajo. A los 10 dias de operada (imagen 13),
observamos el colgajo con buena coloracién, sin datos de infeccidn ni rechazo, con menos signos
de inflamacion. A la 6ta semana del post-quirdrgico (imagen 14) observamos el colgajo bien
afrontado, con buena coloracidn, sin datos de infeccién ni rechazo, ya sin signos de inflamacion.
A la 7ma semana se decide realizar la apertura de los colgajos de Mustardé en ambos ojos, se
retira el exceso de piel y se afronta el defecto con sutura PDS 6.0, (imagen 15) lo cual transcurre
sin complicaciones. Posterior a la apertura de los colgajos de Mustardé, observamos que el injerto
mantiene una buena coloracidn, sin datos de infeccién, con signos de inflamacién como es
esperado, con eritema, y un punto de frost en ambos ojos (imagen 16).

La paciente presenta una buena evolucidn, y es enviada al servicio de vision baja para una
adecuada rehabilitacidn visual. En visién baja la paciente toma, rastrea y evade objetos. Se le
brinda estimulacién constante con luces.

Actualmente, la paciente puede realizar una vida adecuada para su edad, camina sola, corre, no
choca con las paredes, reconoce objetos, y se le puede brindar rehabilitacién visual, se considera
la opcidn de un trasplante corneal mds adelante para una adecuada rehabilitacidn visual.

Imagen 12: 5to dia post-
quirargico. Se observa el
colgajo bien afrontado con
signos de inflamacién vy
eritema, pero sin datos de
infeccidn ni rechazo.

Imagen 13: 10mo dia post-
quirargico.  Colgajo  bien
afrontado, con buena
coloracién, sin datos de
infeccion ni rechazo, con
menos signos de inflamacion.
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Imagen 14: 6ta semana post-
quirargico. Colgajo bien
afrontado, con buena
coloracién, sin datos de
infeccidn ni rechazo, ya sin
signos de inflamacidn.

Imagen 15: Apertura de los
colgajos de Mustardé en ambos
ojos a la 7ma semana.

Imagen 16: Posterior a la
apertura de los colgajos de
Mustadé, el injerto mantiene
una buena coloracion, sin datos
de infeccién, con signos de
inflamacién, con eritema, y un
punto de frost en ambos ojos

Imagen 17: Foto clinica comparativa al ingreso al hospital (A) y posterior a la reconstruccion
palpebral (B), observamos una mejoria significativa en el aspecto estético y funcional tanto visual
como de la funciéon palpebral, ya cubierto el defecto del parpado superior y liberado el
simbléfaron del eje visual.
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Discusion

El coloboma palpebral es una alteracion rara del desarrollo palpebral que comprende un defecto
de espesor total del parpado de diferentes tamafios, ocasionado durante el proceso
embriogénico de formacién palpebral, el cual inicia a la 6ta semana de gestacion, y continua su
diferenciacion estructural hasta la 8va a 10ma semana de gestacién, que es cuando finalmente
ocurre la fusion palpebral, este proceso permite una interaccién compleja de las células
mesodérmicas que eventualmente resultan en el desarrollo del parpado superior e inferior, por
lo que cualquier alteracién durante este proceso puede alterar el desarrollo normal de las
estructuras del parpado.t%*

Siempre se debe tener en cuenta la asociacién del coloboma palpebral con los sindromes
sistémicos, en un estudio realizado por Kumar Grover et al, donde estudiaron 51 pacientes con
coloboma palpebral, 38 de estos presentaban coloboma de parpado superior, de los cuales 11
tenian sindrome de Goldenhar, 8 casos con coloboma de parpado inferior bilateral, los cuales
todos tenian sindrome de Treacher Collins y 5 casos de coloboma palpebral inferior unilateral, los
cuales los 5 presentaban sindrome de hendidura facial de diferentes grados.” Esto demuestra que
existe una importante asociacion del coloboma palpebral son sindromes sistémicos, mayormente
cuando se presenta el defecto en el parpado inferior.

El primer tratamiento que debemos ofrecer a los pacientes con coloboma palpebral es para la
superficie ocular, recordemos que estos pacientes pueden presentar queratitis por exposicién y
se debe de manejar con lubricantes, gel lubricante, cdmara humeda y parche oclusor en las
noches. #>78

El tratamiento quirurgico se debe realizar de manera temprana cuando existe queratitis por
exposicidon, o un defecto mayor a 1/3 del margen palpebral, con el objetivo de asegurar la
proteccion corneal, asi evitar dafio corneal y ambliopia por deprivacién #>78, En caso contrario
cuando los defectos son pequefios y no hay dafio corneal por exposicion se debe tratar de manera
conservadora, ya que se prefiere retrasar la cirugia hasta que el paciente tenga 3 a 4 afios, de esta
manera el tejido es mas laxo y hay mayor tejido palpebral para la reconstruccion, ademas el nifio
puede tolerar mejor la anestesia. 4>7816.17

En el caso de nuestra paciente, ya se encontraba una gran exposicion corneal con simbléfaron y
epidermizacion corneal, lo cual impedia el desarrollo adecuado de la vision, pudiendo ocasionar
ambliopia por deprivacion, por lo cual optamos por un tratamiento quirdrgico temprano.

Existen varias opciones quirurgicas para la reconstruccion palpebral, la decision se realiza en base
al tamafio del defecto y preferencia del cirujano. >%

Para defectos pequefios menores del 25% del parpado o menores de 1/3 de la longitud del
parpado, primero se debe regularizar los bordes del defecto y un cierre directo con avanzamiento
del tejido horizontal, suele ser la opcion mas apropiada con buenos resultados estéticos y
funcionales, ademas tiene la ventaja de ser una técnica de 1 solo tiempo quirdrgico. >#>%'7 Para
defectos moderados que involucran del 25 al 50% del parpado se sugiere un cierre directo
asociado a cantotomia mas cantolisis para relajar la tension palpebral, o realizar un flap rotado
semicircular, que de igual manera es una técnica de 1 solo tiempo quirurgico. 247 En casos de
defectos que involucren del 50 - 75% del borde palpebral, pueden ser manejados correctamente
con un colgajo semicircular de Tenzel, la cual es una técnica de un tiempo quirurgico, y para
defectos mayores al 75% del borde palpebral deben ser manejados con procedimientos mas
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complejos como los injertos cutaneo-tarso-conjuntivales, la técnica de Hughes (para defectos del
parpado inferior) o la cirugia de Cutler Beard (para defectos del parpado superior) que son
técnicas de 2 tiempos quirurgicos, en las cuales requiere de una oclusidén extendida del globo
ocular (por 6 0 mas semanas), teniendo como riesgo el desarrollo de ambliopia en los nifios.?*’
Los injertos tarso-marginales, permiten un reemplazo de las estructuras palpebrales por un tejido
idéntico tomado del parpado inferior o del parpado superior contralateral, esta técnica como
ventaja no requiere una oclusiéon prolongada del globo ocular, sin embargo una desventaja es que
utiliza un injerto de una zona no afectada.’

En nuestro paciente se utilizé la reconstruccidn palpebral con colgajo rotado de Mustardé, la cual
utiliza una porcion del parpado inferior, que vendra siendo el colgajo, el cual se rota y afronta para
cubrir el defecto del parpado superior y posteriormente se afronta el defecto resultante del
parpado inferior. Es una técnica que se utiliza para defectos horizontales grandes y se realiza en
2 tiempos quirdrgicos ya que se debe de abrir el colgajo a partir de la 6ta semana post-quirurgica.
La paciente presentd una buena evolucion, con un resultado estético y funcional bueno para el
desarrollo adecuado de su visién binocular.

En el caso de nuestra paciente se mantuvo la oclusién de ambos globos ocular con colgajo durante
6 semanas, por lo cual, si existe riesgo de ambliopia, sin embargo, este riesgo es menor
comparado con los casos de afeccion monocular, donde la oclusiéon de un solo ojo condiciona
potencialmente a ambliopia del ojo ocluido. En este caso en particular, el riesgo de ambliopia
previo a la cirugia ya era alto por la opacidad corneal central debido al simbléfaron con
epidermizacion corneal que presentaba la paciente, y mientras mayor sea el tiempo de privacidon
de la vision, mayor es el riesgo de desarrollar ambliopia, punto importante para tomar la decisién
de realizar una cirugia lo antes posible.
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Conclusiones

Los colobomas palpebrales representan una amenaza potencial para la vision en edades
tempranas y una marca cosmeética significativa mas adelante en la vida. Los colobomas
palpebrales tienen una amplia variedad de presentaciones clinicas, por lo cual plantean un reto
importante para el cirujano oculoplastico, en el intento de proporcionar una buena proteccion
del globo ocular, un adecuado desarrollo de la funcion visual, y una estética razonable para el
paciente.

La técnica quirdrgica para la reconstrucciéon palpebral depende del tamafo del defecto y la
presencia de exposicion corneal. Los colobomas mayores del 50% del margen palpebral tienen
resultados funcionales y cosméticos mas complejos, ya que mientras mayor sea el tamafo del
defecto, mayor es la complejidad de la cirugia.

Las técnicas de 1 tiempo quirurgico tienen menor riesgo de desarrollar ambliopia, ya que no se
utiliza un injerto para ocluir el globo ocular.

Se requiere de un equipo multidisciplinario para el tratamiento de estos casos, con un especialista
en oculoplastica, cérnea, oftalmopediatria, vision baja y en los casos asociados a sindromes,
valoracién por pediatria y genética.
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