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INTRODUCCION

La cornea es el primer y mas Importante lente del sistema éptico ocular,
y de su transparencla depende la funcion visual, Esta transparencia estéd da-
da bésicamente por la distribuclén regular de las flbras colégenas, por su es
tado de deshidrataclén y por su avascularidad, Cuando cualquiera de estos «=
factores se ve alterado la transparencla se plerde, y la funclén visual no se
1leva a cabo 0 se empobrece marcadamente. SI se deposita en forma Irregular_
12 colégena durante la vida Intrauterina, quedarad como estigma un leucoma que
por su denstdad fmpedirs el paso adecuado de la luz,

Cuando estas alteraciones de la transparencia corneal se presentan cen-=
tralmente y desde el nacimiento, la disfuncién visual resultante dependerd de
su manejo temprano y de la presencla o no de alteraclones oculares asocliadas,

Las primeras publicaclones de ltos leucomas centrales congénitos de la ==
cornea corresponden a Klinkosch (1), von Ammon (2}, y von Hippel (3), qulenes
describleron entlidades diferentes sin Integrar la Idea de una patologla comin
con expreslones varlables, Corresponde a Peters (4), la agrupacién de los =
leucomas congénitos de la cdmea y su condensaclén co;no un padecimiento comw=
min.” Estos se pueden presentar como:

Pequefio leucoma con depreslén posterior (queratoconus postlcus) .

Leucoma central sin adherenclas fridlanas,

Leucoma central con adherencias fridlanas, (Peters),

Leucoma central con adherencias irldianas y cristallneanas (Peters),



Leucoma central con adherencias iridlanas con o sin adherencias cristalj
nenas asoclado a otras anomallas oculares,

Leucoma central con adherencias irldlanas, estafllomatoso y vasculariza-
do (ilcera de von Hippel).

Durante mas de clen afios se ha discutido la etiopatogenia de los leucos=
mas congénitos de la cornea, postulandose tres formas por las cuales pueden =
1legar & producirse:

1.~ Falla en la separacién del cristalino del ectodermo superficial o =

su separacién tardfa,

2,~ Falla en l1a migraclén mesodérmica,

3.~ Desplazamiento anterlor de las estructuras previamente formadas.

Las causas o factores desencadenanates se cree sean los slguientes:

a.~ Hipoxla o anaxla intrauterina,

b= Una Inflamaclén Intrauterina de dichas estructuras.

c.~ Una alteracldn de tlpo hereditarlo,

En todos ellos exlste como expresién comin un leucoma central congénlito =
con alteraciones blomlcroscéplicas e histoldglcas local izadas primariamente a -
la cara posterlor de la cornea y secundariamente a las capas m&s anterfores, =
en ellos es frecuente la participacién en grado varlable ‘del diafragma Irido==
cristalineano. La gran variabllidad en su expresién ha dado origen a Yas dife

_rentes denomlnaclones y a la dificultad en su identificacidn; asl mismo, la pa
togﬁn_esls es controvertida, hecho que indica que etfologfas miltlples pueden -

producir un resultado patolégico similar,

. Efectuaré una descripoldrii de las alteraciones presentes en cada uno de -




fos leucomas enunciados y una revisién de las diferentes teorfas involucradas
en su etiopatogenia, presento ademds dos casos de leucomas congénitos bilatera
les de la cornea en hermanos, que a nuestro conocimlento son los primeros re--

portados y que apoyan fuertemente la teorfa hereditaria.




QUERATOCONUS POSTICUS

En &1 (fFig. 1), existe una depresién en la parte posterior de la cornea,
generalmente central y unilateral, aunque puede presentarse bilateralmente ==
(5) . Algunas veces ia depresién se encuentra rodeada por un anillo de pigmen
to, sugiriendo uns separacién tardfa del diafragma Iridiano, La curvatura an=
terior de la cornea es normal. La agudeza visual disminuye sélo 1igeramente,~
ya que la deformldad posterior Interflere poco con la refraccién de la juz en
ta cornea (6). Una forma rara es el queratoconus postlcus total (flg. 1=a), =
en el que toda la superficie posterlor de la cornea tlen_e la curvatura aumeg
tada, pueden exl;tlr variantes intermedias (5). Es muy raro encontrar anomall
;s sistémicas y glaucoma aso;:lados.

‘ Hlstopato!oglémnte, el endotello y la membrana de Descemet estén pre =
sentes, Wolter y Haney (7) han descrito prolIferacisn de) estroma superficial

y del endotello corneal con pequefias excrescenclas hiallnas de la membraba de

Descemet .

Fig. 1 Queratoconus posticus



Fig. 1-a- Queratoconus posticus total,

ey
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LEUCOMA CENTRAL SIN ADHERENTIAS
IRIDIANAS

Es un defecto central de la parte posterlor de la cornea, generalmente «
unilateral, y ain no blen documentado en la llteratura (fig. 2). Waring y ==
cols, (6), reporten un caso de un leucoma central sin adherenclas iridocorneg
les, sin depresion central, en donde se pudo observar histopatoléglcamente en
la periferla una membrana de Descemet de grosor normal, con adelgazamiento ==

progresivo hasta desaparecer en el centro en la regién del leucoma,
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LEUCOMA CENTRAL CON ADHERENCIAS

IRIDIANAS

El leucoma central con adherencias de irfs (anomalla de Peters), es una_
opacidad de las capas superflciales y profundas de la cornea, limitada por ==
adherencias Iridianas que se extlenden desde 1a regién del collarete.

EV1 80% de los casos es bllateral, generalmente central, oval y de bordes
definidos (fig, 3), pero puede ser excentrica (fig. 4). La opacldad varia ==
desde una nubécula hasta un leucoma denso y vascularizado, La densidady 1la
extensién de la opacldad pueden disminuir en los primeros afios de vida, y en_
1a mayoris de los casos persiste una excavacién en el estroma no neceurlumh
te proporcional a la densidad y extenslién del leucoma, Histopatolégicamente_
se ha demostrado desorganizaclén epitellal, adelgazamlento o susencly de la =
membrana de Bowman, la membrana de Descemet y el endotello estan ausentes en
los puntos de adherencias del Iris, y bajo el leucoma son snormales; es frew-
cuente observar en lugar de estas estructuras una membrana de te)ldo conectl=
vo retrocorneal de grosor variable (8) (9) (10}, También se han encontrado -
membranas de Descemst sberrantes superpuestas a la orlginal, lo que suglere =

pérdida del endotello en forma repetida, La malla trabecular demuestra cam—

- blos caracteristicos de senllldad como bandas anchas de colégena y la presen~ -

cla de grénulos de pigmento fagocitados en el endotetlo (8),
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‘Fig, 3" Leucoma central con adherenclas Irldlanas,

© Flg. & Léueqma excentrico. con adherencias iridianas,



LEUCOMA CENTRAL CON ADHERENCIAS‘ .

IRIDIANAS ¥ CRISTALINEANAS,

En este tipo de anomalfa pueden exlstlr grados variables de adhesitn ===
cristalineana con ausencla de la membrana de Descemet y de la cipsulé en el -
sitio de} contacto, o astar en simple aposicién al defecto postertor (fig. 5)
El cristallno puede encontrarse en la cémara posterior mostrando Eotos de ad-
herenclas previas: Catarata polar anterfor o catarata total (Fig, S-a), He=
gedoorn y Velzeboer- (11), publicaron un-case de adherencla corneo cristal e~
neana en un reclén nacldo, que se separé mas tarde dejando un I‘eucomu comeal
y catarata, Mondino (12) reporté un caso en el que existian remmentes de ~=
cépsula en ei estroma central excavado con Islotes de epitello y fibras dege-
neradas de la corteza crstallnesna, Townsend y-cols, (13), reportaron un ca~

so similar,

G
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Fig. 5-a Leucoma central con adherenclas Iridlanas y catarata polar
anterfor,

En todos estos casos pueden presentarse alteraclones oculares asocladas.
Puede haber glaucoma en el 50 a 70 % de los casos, mas frecuente en los prime
ros sels afios de vida, como la forma infantil no buftélmica; sin embargo, pug
de presentarse como buftalmos o glaucoma juvenll, Pueden existir lncluslon95-
epiteliales, anomal fa de Rleger, coloboma de iris y cuerpo ciliar, persisten=
cla de ta tinlca vasculosa lentis, persistencia de vitreo primario hiperptési
co, displasia retiniana, desprendimiento de retina, pérdida de las células ~
ganglionares de la retina y atrofia 6ptica, Tamblen se asocla a anomallas sig
témlcas como la trisomla 13«15, sindrome de Ler, sindrome de la Rubeola, ano

malfas viscerales, membraba hialina, defectos septales cardfacos, anomallas =

- 10 =



urogenitales, hemorraglas pulmonares e Intracraneales, sindactilia, displasia
craneofacial, anomallas en el oldo externo, bajo peso al nacer y deficiencla_

mental (13) (1) (15),




LEUCOMA CENTRAL CON ADHERENCIAS IRIDIANAS
ESTAFILOMATOSO Y VASCULARIZADO

Esta es 1a forma extrema de los leucomas congénltos corneales, Se carag
teriza por una opacidad comeal que protruye o no marcadamente, vascularizada
en grado varlable; este aspecto dio origen a su nombre, tilcera Interna de von
Hippel, pues se conslideré que era producto de un proceso inflamatorio en la =
cara posterfor de 1a comea,” Microscoplicamente, la capa de Bowman esté ausen
te v el estroma delgado y vascularizado, La membrana de Descemet y el endote
110 estan ausentes en los sitios de adherencla, El Irils adherido a la cara -
posterlor de la cornea es atréfico, Ei cristalino puede estar adherido a la

cornea con bandas de vitreo y epitelio ciltar (6),

12w



GENESIS

El desarrollo normal del ojo conslste de tres eventos principales.

La -evaginacion del neuroectodermo para formar la veslcula éptica y pos-
teriormente la copa dptica, completa hacla la sexta semana, para dar origen a
la retina, al epitelio del cuerpo clliar y al epitelio posterior del fris.

La Invaginacidén de Ta superficle ectodermica para formar la vesicula = =
cristal ineana que completa hacla la sexta a octava semana.

Migracién del tejldo mesodérmico que rodea la boca de la copa 6ptica en_
cuatro planos:

a) Inmedlatamente detras de la superficie ectodermica, en forma de dos_
ondas que formarén primero el endotelfo corneal y casi simultsneamente el es-
troma corneal (sexta a séptima semana).

b) Enfrente del cristalino, a manera de una onda vascular que formars -
1a menbrana pupllar que posterformente sers el estroma del Irls (séptima semg
na),

c) Hacla atras, rodeando la copa dptica para former el cuerpo cllilar, %
1a coroldes y Ta esclerética (segndo a quinto mes) s

d) En el angulo de Ja cémara anterfor, para formar la malla trabecular_
y el canal de Schlemn (saxto a octavo mes),

Después de 1a séptima semana 1a cémara anterfor comlenza a foomarse como
un espaclo estrecho entre el endotelio y el Iris, después de la octava semana
Ta cémara snterlor es ya un espaclo completamente formado (15) (16) (17) (18)

Durante el proceso normal del des;rrollo ocular se puesden presentar alte

“y3 -



raciones en 1a migracion de los tejldos que impedirfan la formaclién de las es_
trucfuras proplas, o blen que hablendo migrado adecuadamente los elementos no
lograran una diferenclacién total quedando parcfalmente adheridos, manifestan=~
dose por un clivaje anormal de la cémara anterlor, bandas de iris adheridas al
estroma corneal y una diferenciacion andmala del endotelio y la membrana de ==

Descemet suprayacentes (16) .’
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FALLA DE LA SEPARACION DEL CRISTALINO
DEL ECTODERMO SUPERFICIAL

Steffan (19), y posteriormente Peters (4) propusieron que el defecto en_
la membrana de Descemst y el endotelio corneal se orlglnaba por la separacién
defectuosa d‘el cristalino del ectodermo superficlal, Peters establecls que -
en la génesls de los defectos centrales congénitos, el papel de las aberraclg
nes del desarrollo predomlnan sobre los mecanlsmos Inflamatorios y que la pa=
togénesis de la lesi6n es la separacion tardla o Incompleta de! cristalino ==
del ectodermo superficlal, lo que Impide la migracldn del mesodermo para for=
mar el endotello y el estroma corneal, apoyado en la coexistencla de un defeg
to del estroma posterfor asoclado a una catarate congénita del tlipo subcapsu-
lar anterior o catarata reduplicada allneada a la lesién corneal,

Hagedoorn y Velzeboer (11), describen un caso bilateral afectando todo =
el globo ocular con anomallas del segmento anterfor consistentes en queratoco
nus posticus, lentiglobo anterlior, un pobre desarrollo del segmento anterlor_
y contacto entre cristalino y cornea con separacldén varios meses después del_
nacimlento. Mondino (12}, reporté un caso con remanentes capsulares y flbras
cristalineanas degeneradas adheridas al estroma corneal, Waring y Parks - =«

(20), Hamburg (21) y, Harden.y Mooney (22),-reportan casos similares.

T



FALLA EN LA MIGRACION MESODERMICA

Mackrock! (23) sugiri6 que las alteraclones descritas eran orlglnadas por
una falta de separacion del tejido mesodérmico que mas tarde diferenclarian ==
el estroma y endotello corneal y el estroma del irls, Posteriormente, Collins
(24) modificé el concepto, sefialando que era mas bien una falla en la migram==
clén del tejido mesodérmico que posterlormente debia formar el endotelio cor=-
neal, Kupfer, Kuwabara y Stark (8), reportan un caso y refleren que en sus re
vislones de leucomas corneales congénitos sin adherencias cristalineanas que -
pudleran favorecer la teoria de Peters, han encontrado ausencia del endotelio_
corneal y de la membrana de Descemet focallzada que son cublertas por te]ldo |
ridlano y que en el resto de la cornea opacificada el endotello es rudimenta=-
rio con varlas capas de membrana de Descemet que Indican pérdida repetida de ~
las células endotellales, Debido a que se encuentran alateraclones en la mem=
brana de Bowman y tomando en cuenta estudlos de Hay y Ravel (25) que Indfcan -
que el eplitelio es responsable de la embriogénesis de ella, la anomalla de Pe-
t‘ers es una alteraclén ectodermica sumada a una ya blen reconocida disgenesia.

mesodérmica,

- 13-



DESPLAZAMIENTO ANTERIOR DE LAS ESTRUCTURAS
PREVIAMENTE FORMADAS,

Para otros autores como Stong y cols, (26}, y Townsend, Font y Zimmerman
(13), 1os leucomas congénitos de la cornea pueden ser ocasionados por un des-
plazamlento hacla delante de las estructuras prevlamente formadas y diferen--
cladas, E1 desplazamiento puede ser ocasionado por una varledad de mecanis==
mos y se debe sospechar de masas retrocristalineanas. Se encuentra persisten
cla de vitreo primario hlperplésico, displasla retineana, desprendimiento de_
retina y puede ser provocado tamblén por un cristalino edematizado o hinchado
que secundariamente ocasfone un Irls bombé,

Con frecuencla se observa adelgazamlento progresivo de la membrana de =«
Descemet, sugliriendo que podria ser el resultado de una compresién en la su-=
perficle posterior de la cornea por el cristalino desplazado. (Townsend y = =
cols,) s La extension del defecto dependera de que tan temprano en el desarrg
11o se hizo maniflesta la presion y de que tan gruesa y resistente era la mep
brana de Descemet. Se ha visto que en la mayorfa de los casos el contacto es
solamente aposicional y que en los ojos en los que el cristalino se encontré_
firmemente adherido a !a cornea, la cépsula estaba intacta y bien diferencia~
da. Ahora, st el cristallno y la cornea no se hubleran separado no existiria

1a frecuentemente observada membrana pupllar entre ellos.

- 18-
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HIPOXIA 0 ANOXITA INTRAUTERINA

Algunos autores como von Sallman (27), Brenda (28) y Cammermeyer (29), =
consideran a 1a hipoxia Intrauterina como la causa desencadenante de estas aj
teraclonesy Hay evidenclas de que la hlpoxla oacaslona hipertrofia vascular_
en la retina, La anoxfa Induce a un cambio simflar en los vasos hlaloldeos -
y 1a membrana puptlar, Jack (30) mostré que los vasos hialotdeos son simile~
res ultraestructuralmente a los de la retina y del slstema nervioso central.
Bajo condiciones anéxicas se Incrementa la permeabilidad vascular y se preseg
ta la extravasacion del suero, Los vasos hlaloldeos se encuentren rodeados -
por una matriz vitrea que al hincharse desplazan la membrana pupllar y el dig
fragma Irldocristalineano hacla la comea.s Wordt (31) observs que la membra-
na pupilar es Impermeable al acuoso y que la formacion de la cémara anterlor_
después del Inicio de la secrecidén del acuoso requiere de la rotura de dicha_
membrana, La anoxia ocaslona una hipertrofia de la membrana pupllar, lo que_
retardarfa su rompimiento y provocarlia un bloqueo pupilar; la membrana y el =
dlafragma Irfdocristalineanc como consecuencia son desplazados hacla la cor~~
nea. Con el desarrollo fetal, la regresion de la menbrana puplilar pusde de--
Jar solamente adherenclas a los bordes del defecto commeal. wvon Sallman (27)
observé adherenclas comeo~cristalineanas bilaterales en los ojos enucleados
de dos:.changos a término a los cuales se les habla llgado la cardtida a la ml
tad de la gestaclén, mucho tlempo después de que Ta vesicula cristalinesna se
separara de la superficle ectodermica. Mondino y cols. (12) reportaron un ca

so de gemelos ldénticos con un sindrome de transfusién fetal en donde e} se=-

-19 -



HIPOXIA O ANOXITA ENTRAUTERINA

Algunos autores como von Sallman (27), Brenda (28) y Cammermeyer (29), =
consideran a la hipaxia Intrauterina como la causa desencadenante de estas al
teractonesy Hay evidenclas de que 1a hipaxia oacasiona hipertrofia vascular_
en la retina, La anoxla Induce a un camblo simllar en los vasos hlaloldeos =
y la membrana pupllar, Jack (30) mostré que los vasos hlaloldeos son simila-
res ultraestructuralmente a los de la retina y del sistems nervioso central .
Bajo condiciones anéxlcas se Incrementa la permeabilidad vascular y se presen
ta la extravasacion del suero, Los vasos hialoldeos se encuentran rodeados -
por una matriz vitrea que al hincharse desplazan la membrana pupllar y el dia
fragma Iridocristalineano hacla la comea. Worst (31) observs que la membra=
na puptlar es Impermeable al acuoso y que la formacién de la cémara anterlor,
después del Infcio de 1a secrecion del acuoso requiere de la rotura de dicha
membrana. La anoxia ocaslona una hipertrofia de la membrana pupllar, lo que_
retardarfa su rompimiento y provocarfa un blogueo pupilar; la membrana y el =
dlafragma fridocristalineano como consecuencla son desplazados hacla la cor==
nea. Con el desarrollo fetal, la regresidn de la membrana pupilar pusde de~~
jar solamente adherenclas a los bordes del defecto corneal, von Sallman (27)
observd adherenclas cormeo-cristal Ineanas blilaterales en los ojos enucleados
de dos:changos a término a los cuales se les habla 1igado la carétide a la m{
tad de la gestacidn, mucho tlempo después de que la vesicula cristalinesna se
separara de la superflcle ectodernica. Mondino y cols, (12) reportaron un ca

so de gemelos Idénticos con un sindrome de transfusidn fatal en donde el se~~
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gundo gemelo present6 anomalia de Peters ocasionado por una hipaxemlia desde el
Inlclo de 1a gestacién secundarla a un corto circulto arteriovenoso.

La degeneracién en la materia blanca cerebral es caracteristica de los nl
fios que hen experimentado hipoxia en el perlddo prenatal (28) (29), La hipo--

xta tamblén expl‘lco s ausencla de signos Inflamatorlos en estos casos (32).

- 20 ~



INFLAMACION INTRAUTERINA

Para otros autores, la patogenia de esta anomalla se debe a un proceso Ig
flamatorio, Desde 1897, von Hippel (3), y en 1905 Ballantyne (33) considera=-
ron la posibilidad de una Infeccién in dtero, adquirida transplacentarlamente_
o por via del liquido amiético, provocando queratitis y perforacién comeal =
con desplazamiento del Iris y del cristallno hacla la cornea; von Hippel la =
11ané dlcera corneal Internay que ocaslonaba un defecto en la cara posterlor -
de la cornea con leucoma suprayacente y adherencias del 1ris y del cristalino,
Estas alteraciones pueden ocurrlir sin perforactén -corneal por la presencla de_
un absceso corneal profundo que drene hacla la cémara anterfor. Terrfen (34)_
publicd un caso de leucoma corneal sin perforacién en el que el defecto de 1la
merbrana de Descemet se encontraba rodeado por sinequias de Irls, demostrando_
células Inflamatorlas cronicas en el Iris y en el estroma corneals Parsons, -
en 1904, reporté el cuadro histopatolégico de Inflltracion por teucocitos y la
presencla de material purulento asoclado con vascularizacién y flbrosis de 1a_

. cornea, particularmente en casos de estafiloma anterlor, que no puede ser fa==
" cllmente explicado de otra manera mas que por un proceso Inflamatorio, Reese_
Ellsworth (16) reportan una serle de 21 paclentes, cinco de ellos cuyas madres
tuvieron una Infecclén viral compatible con rubeola en el primer trimestre del
embarazo, Polack y Graue (10) reportaron un caso con anomalla de Peters bila~
teral con sindrome de rubeola congénita sin catarata, con crecimiento flbro==--
bléstico sobre 1a capa endotelial, células epltelfoldes y leucoclitos polimorfg

nucleares.

-2l =



HERENCIA

Se ha postulado que una gran variedad de alteraciones hereditarlas pue--
den afectar el segmento anterior del ofo (35).

La alteracién mas profundamente estudlada ha sido 1a anomalla de Rieger_
que principalmente se compone de 1inea de Schwalbe prominente con bandas de
irls hacla ella e hipoplasia no progresiva del estroma anterior del Iris, en
donde el 70% de los casos se trasmite. con carécter autosdmico dominante.(6)
(35) (36).

Existen pedigrees con conkinaciones de sindrome de Peters-Rleger que se
hen conslderado ocasionados por un gen de carécter receslvo, al fgual que en
1a anomalla de Peters pura (14), Sanyal y Hawkins (37) describleron un gen_
zwtireaémico recesivo en ratones, que ocasiond alteraciones oculares compati-=
bles con anomalla de Peters. Jay y Rlece (38) encontraron en una serle de =
paclentes estudiados un caso de Peters con probable transmisién hereditarla_
recesiva, Henkind y Friedman (35) reportan los casos de dos hermanos con I=

ridogonlodisgenesia y catarata, como la expresién de herencia autosémics re-

ceslva,
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MATER!IAL Y METODOS

Se reportan dos hermanos de una familia de tres, que fueron enviados al=
Departamento de Cornea del Hospital Oftalmolégico de Nuestra Sefiora de la Luz
(HONL), por presentar opacldades corneales bilaterales desde su nacimiento.~=

Al Interrogatorio no se encontraron antecedentes familiares de padeci~--
mientos semejantes en las dos generaciones previas., No hay consanguinidad en=
tre los padres; y el hermano mayor que es producto del primer embarazo, no =~
presenta alteraciones patolégicas oculares o sistémicas.

La edad del padre es de 34 afios y la de la madre de 28 afios, ella, al ig
terrogarla reflere que su segundo y tercer embarazos transcurrleron sin nine~
guna compllcacién, niega enfermedades exntemiticas del tipo de la rubeola e =
Ingestion de medicamentos durante los mismos, los cuales concluyeron en forma
eutécfca, ambos productos Vloraron Inmediatamente al nacer, desconoclendo su=

peso ya que fueron atendldos en su domicilio por empirica,

La madre reflere que desde el nacimiento noté en sus dos hljos opaclde~

des corneales bilaterales, sin datos de Infecciones oculares de los nifios en=
el periodo neonatal,
Se les efectuaron exémenes de laboratorio y de gablnete completos, exé~~
men fislco pedidtrico, e Investigacién genética, los cuales fueron‘ normales,
DESCRIPCION DE LOS CASO0S: Caso 1,~ Masculino de 7 aflos de edad que fué~-
visto por primera vez en Diclembre de 1980 en el Departamento de Cornea del -
HONL; A 1a exploracién oftalmolégica se encontré nistagmus horizontal de tlpo

bisqueda, En el oJo derecho (Fotografia 1), se observé discreta escleral iza==
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citn de la regién 1imbica, opacidad corneal excéntrica hacia el lado nasal, -
de aspecto denso que abarca todas las capas corneales y ocluye parcialmente —
la regién pupilar por estar ésta desplazada hacia el leucoma, se pudieron a--
preciar adherencias del iris surgiendo en la regién del collarete y regiones-
paracentrales; en la periferia, en los sectores superior e inferior, en zonas
de cornea transparente, se aprecié uma linea de Schwalbe prominente con adhe-
rencias iridianas dirigidas a ella; El iris de aspecto hipopldsico con ausen-
cia de criptas y poco reactivo a los estimulos luminosos, La P10 digital se a
precié como normal. Al investigar la agudeza visual, el ojo era capiz de per-
cibir y proyectar adecuadamente la luz.

Al exémen, el ojo izquierdo revel6 una opacidad corneal total, que al;ar-
caba todas las capas de la misma con menor densidad en el cuadrante temporal-
inferior. El leucoma de tipo estafilomatoso, denso, vascularizado, protrufa -
discretamente a través de la hendedura palpebral lo que impidi6é ta explora ==
cl6n adecuada de la cémara anterior,.La escler6tica cerca de la regién |imbi~
ca se observé adelgazada, La PI0 digital se encontré elevada +++, el ojo no -
fué capdz de proyectar ni percibir la luz,

El diagnéstico clinico integrado en el ojo derecho fué de anomalfa de -
Peters-Rieger, y en el ojo Tzquierdo de anomalfa de Peters con glaucoma abso-
luto,

Sobre las bases de la exploracién se decidié cirugia en el 0D, practicap
dosele una queratoplastfa penetrante el 25 de Febrero de 1981, con trepana --
cién central de 8.5mm de didmetro y que abarcé parcialmnfe el leucoma cor --

neal, encontrando en la vecindad del leucoma estroma corneal engrosado y no -
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Vaséularlzado. En la cara posterior de 1a cornea se observaron adherencias de
iris que inducfan un desplazamiento de 1a pupila hacia el sector nasal, Se =~
procedié a resecar las adherenclas iridianas y se efectué esfinterotomia tem
poral y superior hasta lograr un centraje adecuado del &rea pupllar,

Se encontré un cristalino opaco de aspecto brunescente y sin adherencias
posteriores por lo que se decidi6 una extraccién extracapsular a cielo abier-
to, hasta lograr una 1impleza adecuada de }a cépsula posterior. Se aprecls -
un reflejo de fondo de color anaranjado-amarillento, no se logré efectuar una
exploracién mds profunda y se decidlé suturar la cornea donadora.

La evolucién del injerto fué aceptable con formacién en la vecindad del-
leucoma de una membrana retrocorneal discreta que no interflere con el 4rea -
pupilar (fotografia 2), Un mes despues de la clrugla al explorar el fondo del
ojo se observé una masa adherida a la cépsula posterior, que Impedfa la co -
rrecta visuallzacién del fondo, A los tres meses del postoperatorio la cépsu~
1a posterior se encontré discretamente opacificada, por lo que en Agosto de =
1981, sels meses después del injerto, se procedié a realtfzar una vitrectomfa
anterlor (Ocutomo) via pars plana, eliminando la cépsula posterlor y el vf -
treo hiperplésico. ampliando el &rea pupilar mediante una iridectomia en sec=
tor superior con el mismo Intrumento, Dos semanas después el &rea pupllar per
mitfa una exploracién adecuada, encontrandose vitreo primario hiperplésico de
origen papilar y un desprendimiento tracclonal de 1a retina con aspecto de. =
ser antiguo, plegado sobre st mismo y con bolsas fijas que no éompraﬁetlm el
&rea macular, El transplante fuera_ de la membrana retrocorneal sefialada perma

nece transparente, y la agudeza visual del paciente en el momento es de 20/400
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Fotograffa
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Fotograffa 2
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RESULTADOS ANATOMOPATOLOGICOS: EV botén corneal ¥ un pequefio fragmento =
de iris del ojo derecho, se fijaron en formol, El botén corneal mid1é 8,3mm =
de didmetro con grosor promedlo de 1 mm, En su cara posterfor pigmento uveal=-
adherfdo y en la periferia un fragmento de {rls, E1 botén era transtucido en-
sectores con pliegues en diferentes direcclones, El fregmento de Irls midi6 -
1.8 x 2 x 0.5 mm de color café obscuro de aspecto atercfiopelado,

Descripcton microscépica,~ E1 fragmento de lrls mostré condensacidn del-
estroma por atrofla. E1 botén corneal con un epitelio de grosor Irregular, a~
trofta en alginas &reas y edema de la basal en otras, La smina de Bownan ==
fragmentada y perdida parclalmente en la porcidn central, £l estroma lrregu==
lar con vascularizacion pmfunda. La mesbrana de Descemet y el endotello fue-

ron nomales excepto, en el sitlo de unlém con los fragmentos de iris atrofi=

. co en donde estaban ausentes,
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ESTA TESIS MO DESE
Caso 2.~ Femenlno de 4 afios de em alﬂEcedLﬁas Blgji'mg@wlm

te. A la exploracién oftalmolégica se encontrd nistagmus horizontal rapido ti
po biisqueda en ambos ojos, En la cornea del 00 (Fotograffa 3), se apreclé un=
denso leucoma central, vascularizado, que se desvanecia hacla la periferia =-
con escleralizacion de Ta reglén 1imbica. S6lo se encontré una pequefia por ==
cion de cornea clara en la extrema periferia inferfor. La exploracién del ojo
fzquierdo (Fotografia 3), mostré hallazgos similares, La P10 en ambos ojos ==
aprecfacién digital fué normal. La paciente era capéz de percibir y proyectar
Tuz adecuadﬁnte con ambos ojos, Se efectus el diagnéstico clinico presunti
vo de anomalia de Peters, variedad Glcera interna de von Hippel en ambos ojos

Con fundamento en los hallazgos de la exploracién se decidié cirugia pa=
ra el ojo derecho, practicandose queratoplastia penetrante el 23 de Enero de-
1981; E1 botén fué 9 mm de diametro encontrandose en la periferfa un estroma=
corneal engrosado y vascularizado, al entrar a la cémara anterior sélo se en~
contraron pequeiias adherencias que iban de la reglén del collarete iridiano a
la porcién paracentral del leucoma,descentrando el irea pupllar hacla el sec~
tor nasal; a través del &rea pupilar se aprecié un cristalino transparente, -
exceptuando por la presenclia de una catarata polar anterior descentrada en el
mismo sentido de la puplla, Se resecaron las adherencias haclendo una esfinte
rotomia temporal, a fin de lograr un centraje adecuado del &rea pupilar,

La evolucién del transplante fué satisfactoria durante los primeros 45 -
dfas, cuando se observé vascularfzacion difusa al Injerto y edema generalize-
do de la cérnea, Se mane}6 con réglmen esteroideo tépico y subconjuntival lo-

grando aclarar parclalmente 1a cornea, En Abril de 1981, 3 meses después del~
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injerto, 1a paclente sufrid un traumatismo en el 00 con la punta de una mesa~
provocandose rotura de la herida corneo~comneal con expuision de los elemen--
tos Intraoculares, motiw por el cual dicho ojo fué eviscerado.

En Marzo de 1981, ain con el Injerto contralateral transparente se deci=
d16 queratoplastia penetrante para el ojo lzquierdo, con un injerto de 9 mme-
de dlametro, con hallazgos identicos o los del 0D, Tres semanas después y du-
rante el tratamiento esteroldeo Instituldo para el otro olo, se observs vascy
Jarizaclon difusa en el Injerto y edema generallzado, coincldliendo esta ras--

puesta Inmune con el declilve de aquella del ojo contralateral, lograndose que

e} Injerto permaneclera transparente hasta junio de 1981 cusndo se aprecld la

invasidn generalizeda de una mambrana retrocorneal y opacidad no densa del '-ln

- jerto, Hasta el momento la paclente ve Bultos.
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Fotografla 3
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RESULTADOS ANATOMOPATOLOGICOS: Se estudié el botdn corneal derecho f1ja=
do en formol, con 9.8 mm de dismatro mayor, c:mac:o;,i blanguecino con numerosos-
vasos de neoformacién y zonas de queratinizacién en la superficie anterior =
con formacfones ampollosas . Su espesor fué de 3 mm y se encontré un pequefio-
fragmento de iris adherido a su superficle posterior,

Descripcidn Microscéplca.~ El epitelio corneal mostré vacuollzacién del
estrato basal con desepite}izacidn y paraqueratosis en algunas dreas, La 14m}
na de Bownan ausente en la porcidn central, E! estroma fué irregular, de as--
pecto escleroso y vascularizado en t‘odo su espesor, La membrana de Descemet y
el endotello no se encontraron em los sitlos de adhesién iridlana y en otras
zonas el endatello era vacuoiado,

E} botén comeal lzqulerdo fijado en formo! fué de un diametro de 9.5 mm
con un grosor de 1.6 mm, con neovascularizaci6n profusa en todo su espesor y=
opaco. En su superficie anterior se observd una membrana velamentosa discreta
mente plgmentada, Por su cara posterior se encontré pigmento uveal, Al efec==
tuar el corte el grosor central era de 2.5 mm,

Descripcidn Microscépica.~ Se realizaron numeroses cortes y se tifieron -
con las técnicas de H-E, P.A.S, y tricrémlco de Masson. Se encontrd la comea
muy alterada en su histoarquitectura; con deseplitelizacién completa, la léni~
na de Bowman ausente, el estroma frregular con esclerosis y nadvascularizas =~
cldn profusa con discretos Inflitrados de leucocitos polimorfonucleares, la =
membrana de Descemet calcificada y tenuamente P.A.S. positiva con flbrosis re ‘

troccorneal y escaso plgmento uveal,
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DISCUSION

La génesls de los leucomas centrales congénitos de la cérnea, como se ha
sefialado, es discutible, E1 hecho de que los cuadros clinicos tienen muchas =
seme janzas entre sl, y se presenten en dos hermanos nos suglere una etlologla
hereditarta, El no encontrar patologla en la exploracion oftalmolégica de los
padres nl evidencia de alteraclones similares a las de nuestros pacientes en=
por lo menos dos generaclones firevias, excluye ta posibilidad de herencla au-
tosémica dominante,

En nuestro primer caso encontramos la anomalla de Peters asoclada con a=
nomal fa de Rleger; en la literatura encontré sélo dos casos comprobados histg
patolégicamente, uno reportado por Zimmerman (39), en 1962, y el otro en 1977
por Awan (40), Alkemade (14), encontré en 170 oJos con sindrome de Rieger, 19
casos con leucoma central, Los pedigrees en humanos con anomalfa de Peters -
Rieger, indican que son ocasionados por un gen autosémico recesivo al Igual =
que en la anomal la de Peters pura,

Nosotros creemos, dado que las alteraciones se encusntran en dos hermaes
nos de una familla de tres, sin historia de Infeccliones maternas durante los-
embarazos, los cusles se resolvieron en forme eutécica y sin datos de Infece~
clones sistémicas u oculares en los pequefios durante el perfodo neonatal, nos
indica que no se trata de una etlologla inflamatorlia ni de anoxfs Intrauterl-
nas, sino que la causa probablemente fué un gen autosémico recesivo, Hasta «=
nuestro conocimiento es la primera ocasién que se reports en la literatura la

anomalla de Peters en hermanos,
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RESUMEN

Se presentan dos casos de anomalla de Peters bilateral en hermanos, En y
no con alteraclones de anomalfa de Peters combinada con anomalla de Rieger y-
en otro con la varledad dleera Interna de von Hippel,

La ausencia de historia familiar en las dos generaclones previas de altg
raclones simllares, la aparlencla normal de los padres y la ausencla de com =~
plicaciones durante la gestacidn, nos Indican una fuerte evidencia de heren=-
cla autosdmica recesiva o bien de una mutacidn genétlca, Hasta nuestro conog! .

miento es el primer caso reportado de anomalla de Peters en hermanos.
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