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1 N T R o o u c c 1 o N 

La cornea es el primer y mas Importante lente del sistema óptico ocular, 

y de su transparencia depende la función visual, Esta transparencia está 'da­

da b4islcamente por la distribución regular de las fibras co16genas, por su e.:¡ 

t1do de deshidratación y por su avascularldad; Cuando cualquiera de estos ..;. 

factores se ve alterado la transparencia se pierde, y la flmclón visual no se 

lleva 1 clbo o se empobrece marcadamente, SI se deposita en fonna Irregular_ 

11 colllg1111 durante 11 vida Intrauterina, quedar6 como estigma un leucoma que 

por su densidad lmpedlr6 el paso adecuado de la luz;· 

Cuando estas alteraciones de la transparencia cornea! se presentan cen-­

tralmente y desde el nac:lmlento, la disfunción visual resultante depender6 de 

su manejo temprano y de la presencia o no de alteraciones oculares asociadas, 

Las primeras publicaciones de los leucomas centrales congénitos de la•• 

cornea corresponden a Kllnkosch (1), von Ammon (2), y von Hlppel (3), quienes 

describieron entidades diferentes sin Integrar la Idea de una patologla común 

con expresiones variables~ Corresponde a Peters (4), la agrupación de los -

leucomas congénitos de la córnea y su condensación como un padecimiento co-.-­

man: Estos se pueden presentar como: 

Pequeño leucoma con depresión posterior (queratoconus postlcus) :· 

Leucoma central sin adherencias lrldlanas~ 

Leucoma central con adherencias lrldlanas. (Peters), 

Leucoma central con adherencias lrldlanas y cristal lneanas (Peters): 
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Leucoma central con adherencias lrldlanas con o sin adherencias crlstalj 

nenas asoc lado a otras anomal las oculares, 

Leucoma central con adherencias lrldlanas, estafllomatoso y vascularlza­

do (úlcera de von Hlppel), 

Durante mas de cien ª"ºs se ha discutido la etlopatogenla de los leuco-• 

mas congénitos de la cornea, postulandose tres formas por las cuales pueden• 

llegar a producirse: 

I ,• Falla en la separación del cristal lno del ectodenno superficial o • 

su separación tardfa, 

2,• Falla en la migración mesodérmica, 

3,. Desplazamiento anterior de las estructuras previamente formadas, 

Las causas o factores desencadenanates se cree sean los siguientes: 

a,• Hlpoxla o anaxla Intrauterina, 

b,• Una Inflamación Intrauterina de dichas estructuras, 

c,• Una alteración de tipo hereditario, 

En todos ellos existe como expresión común un leucoma central congénito• 

con a Iteraciones blomlcroscóplcas e histológicas local Izadas primariamente a· 

la cara posterior de la cornea y secundariamente a las capas mis anteriores, • 

en ellos es frecuente la participación en grado variable del diafragma lrldo-· 

crlstallneano, La gran variabilidad en su expresión ha dado origen a las dlf,! 

rentes denominaciones y a la dificultad en su Identificación; asl mismo, la P.i 

togénesls es controvertida, hecho que Indica que etlologlas múltlples pueden -

producir un resultado patológico similar, 

Efec:tu1ré una descrlpc1iiñ1 de las alteraciones presentes en cada uno de· 
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los leucomas enunciados y una revisión de las diferentes teorfas Involucradas 

en su etlopatogenía, presento además dos casos de leucomas congénitos bllater2 

les de la cornea en hermanos, que a nuestro conocimiento son los primeros re--

portados y que apoyan fuertemente la teoria hereditaria • 

.. 
\/ 

• 3 -



i..,, 

Q u E R A T o e o N u s p o s T 1 e u s 

En 61 {flg. 1), existe una depresión en la parte posterior de la cornea, 

generalmente central y unilateral, aunque puede presentarse bilateralmente -­

(5). Algunas veces la depresión se encuentra rodeada por un anl 1 lo de plgme.n 

to, sugiriendo un1 separación tardla del diafragma lrldlano, La curvatura an• 

terlor de la cornea es normal. La agudeza visual disminuye sólo 1 lgeramente,-

ya que 11 deformidad posterior Interfiere poco con la refracción de la luz en 

la cornea (6). Una forma rara es el queratoconus postlcus total {flg. l•a), • 

en el que tod1 la superficie posterior de la cornea t len~ la curvatura aume.n 

tad1, pueden existir variantes Intermedias (5). Es muy raro encontrar anomalj 

as slst6mlcas y glaucoma asociados. 

Hlstopatologlcamente, el endotel lo y la meirbrana de Descemet están pre • 

sentes; Wolter y Haney (7) han descrito prol lferaclón del estroma superficial 

y del' endotel lo corneal con pequeñas excrescencias hlal lnas de la mel!Eraba de 

Flg. 1 Queratoconus postlcus 
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Flg, l•a Queratoconus postlcus total, 
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L E u e o H A e E N T R A L s l N A o H E R E N e 1 A s 

IRIDIANAS 

Es un defecto central de la parte posterior de 1 a cornea, generalmente -

unilateral, y aún no bien documentado en la literatura (flg, 2), Warlng y -­

cols, (6), reportan un caso de un leucoma central sin adherencias lrldocome..il 

les, sin depresión central, en donde se pudo observar hlstopatológlcamente en 

la periferia una meimrana de Descemet de grosor normal, con adelgazamiento -­

progresivo hasta desaparecer en el centro en la reglón del leucoma, 

Flg, 2 Leucoma central sin adherencias lrldlanas, 
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LEUCOMA CENTRAL CON ADHERENCIAS 

IRIDIANAS 

El leucoma central con adherencias de Iris (anomal la de Peters), es una_ 

opacidad de las capas superflcl1les y profundas de la cornea, limitada por -­

adherencias lrldlanas que se extienden desde la reglón del coltarete, 

El 8<1'/o de los c1sos es bllateral, generalmente central, oval y de bordes 

definidos (flg, 3), pero puede ser excentrica (flg, 4), La of)ICldad varia -­

desde una nubKula hasta un leucoma denso y vascularlzado, La densidad y ta 

extensión de 11 op1eld1d pueden disminuir en los primeros anos de vida, y 8IL 

la mayorla de los casos persiste una excavación en et estroma no neces1rl11111J1 

te proporcional a la densidad y extensión del leucoma, Hlstopatológlc1111Bnte_ 

se ha demostrado desorganización epitelial, adelgazamiento o ausenc:I~ de la -

ment>rana de Bownan, la meni:>rana de Desc-t y el endotelio astan auMntes en 

los puntos de adherencias del Iris, y bajo et leucoma son -nn1les; es fl'8"­

cuente observar en lug1r de estas estructurH una med>r1111 de tej Ido conecti­

vo retrocomeal de grosor v1rlable (8) (9) (IO), Tarnbl4n se han encontrado -

rneimr1111S de D11cemet aberrantes superpuestH a la orlgtn1I, lo que sugiere -

p4rdld1 del endotelio en fonna repetida, La 11111la trabec:ul1r demuestr1 c-­

blos caracterlstlcos de senilidad como b111d1S anchas de col6ge111 y 11 presen­

cia de gránulos de pigmento fagocitados en el endotello (8)~ 
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'li, 

Flg~ 3 Leucoma central con adherencias lrldlanas. 

Flg, 4 Leucoma excentrico conadherenclas lrldlenas, 
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LEUCOMA CENTRAL CON ADHERENCIAS 

1 R 1 D 1 A N A S Y C R 1 STA L 1 N E A N A S • 

En este tipo de anomalla pueden existir grados variables de adhesión --­

crlstallneena con ausencia de la menmrena de Descemet y de la c6psula en el -

sitio del contacto, o estar en simple aposición al defecto posterior (flg. S) 

El cristal lno puede encontrarse en la c*118ra posterior mostrendo datos de ad­

herencias previas: Catarata polar anterior o catarata total (Flg~ S-a). Ha­

gedoom y Velzeboer· (11), publicaron un caso de adherencia corneo crlstall•• 

neana en un recl"1 nacido, que se separó mas tarde dejando un leucoma comeal 

y catarata~ Mondlno (12) reportó un caso en el que exlstlan l'enlll*ltes de -­

c6psula en el estroma central excavado con Islotes de epltello y fibras dege­

neradas de la corteza crstallneana~ Townsend y-coh·~ ( 13), reportaron un ca­

so similar. 

Flg. 5 Leucoma central con 1dhel'9nclas lrldlanas y crlstallneanas~ 
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Flg, 5•• Leucoma central con adherencias lrldlanas y catarata polar 
anterior, 

En todos estos casos pueden presentarse alteraciones oculares asociadas. 

Puede haber g 1 aucoma en e 1 50 a 70 % de 1 os casos, más frecuente en 1 os pr lnm 

ros seis años de vida, como la forma lnfant 11 no buftálmlca; sin errbargo, pi.m 

de presentarse como buftalmos o glaucoma juvenil. Pueden existir Inclusiones• 

epltellales, anomalla de Rleger, coloboma de Iris y cuerpo ciliar, persisten• 

cla de la túnica vasculosa lentls, persistencia de vltreo primario hlperplásj 

co, dlsplasla retiniana, desprendimiento de retina, pérdida de las células • 

gangl lanares de la retina y atrofia óptica. Tanblen se asocia a anomal les si~ 

témlcas como la trlsomla 13·15, slndrome de Lowe, slndrome de la Rubeola, a112 

mal las viscerales, merrbraba hlal lna, defectos septales cardiacos, anomal las· 
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urogenlt1les, t.marraglas pulmonares e lntr1cr1neales, slndec:tll la, dlsplasl1 

cr111eof.c:l1I, 111011111l l1S en el ol<lo extemo, bajo peso 11 nec:er y deflclencl-.. 

mental (13) (14) (15) ~ 

. ·" . 



LEUCOMA CENTRAL CON ADHERENCIAS IRIDIANAS 

ESTAFILOHATOSO Y VASCULAR IZADO 

Esta es la fonna extrema de los leucomas cong'n ltos cornea les. Se carllli 

terlza por una opacidad comeal que protruye o no 1111rcadamente, vascularlzada 

en grado variable; este aspecto dio origen a su nombre, úlcera Interna de VQl'I 

Hlppel, pues se consideró que era producto de un proceso Inflamatorio an 111 • 

c1ra posterior de la cornea:· Hlcroscoplcanente, la capa de Bowmen est' 1u54U1 

te y el estroma delgado y vascularlz1do~ La meni>r11111 de Descemet y el endot;t 

llo e1t111 1Usentes en los sitios de adherencl1~ El Iris adherido a la cara· 

posterior de la cornea es atrófico: El crlst111no puede estar adherido a la 

cornea con bandas de vltreo y epltello cll lar (6): 
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GENES IS 

El desarrollo normal del ojo consiste de tres elll!lntos principales~ 

La •evaglnacldn del neuroectoderrro para fonnar la Vl!lslcula óptica y pos­

terlonnente la copa óptica, completa hacia la Stll(ta semana, Pira dar origen a 

la retina, al epitelio del cuerpo ciliar y al epitelio posterior del Iris: 

La lnvaglnKldn de la superficie ectodennlca para formar la veslcula • • 

crlstalln11na que completa hacia la sexta a octava se111111a~ 

Hlgracldn del tejido mesodénnlco que rodea la boca de la copa óptica e11... 

cuatro pl111os: 

a) Inmediatamente detras de la superficie ectodennlca, en fol'mll de dos.... 

ondas que fonnar"1 primero el endotelio corneal y casi sl111.1lt111e11111111te el es­

tl'Olllll cornee! (sexta a 5'pth111 -a): 

b) Enfrente del cristal lno, a 111111era de una onda Y1scular que fol'l!llr' -

la merrbr111a pupilar que posteriormente será el estroma del Iris (5'ptl1111 s1111111 

na): 

e) Hacia atras, rode111do la copa óptica P1r11 fonner el cuerpo ciliar,.+ 

la coroides y la •~lerdt lea (segundo a quinto mes); 

d) En el 111gulo de la c6nlra 111terlor, para formar la 1111lla trlbecular_ 

y el c111al de Schhmn (M1Cto 11 OCtl\IO mes): 

Despucls de l 1 s4ptl1111 sem1n1 la c6mara antertor comlenz1 1 fnmerse como 

un HPKIO estrecho entre el endotel lo y el Iris, despu6s de 11 oct1v1 Sllllllll 

la cnr1 anterior es Y• un especia complet*"Mlte fonnedo (IS) (16) (17) (18) 

Dur111te el proceso nol'l!lll del deserrollo ocular se puedln presentir al~ 
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raciones en 11 mlgreclon de los tej Idos que lmpedlrfan la formación de les es_ 

tructuras propias, o bien que habiendo migrado adecuadamente los elementos no 

lograran une dlferenclecldn total qued.,do parcialmente adheridos, manlfestan• 

dose ·por un cllvaje anonnel de la cámara anterior, bandas de Iris adheridas al 

estroma comeel y une dlferenclacldn 1ndmal1 del endotel lo y la lllBlrhrana de •• 

Descemet supreyecentes ( 16) :·· 
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FALLA DE LA SEPARACION DEL CRISTALINO 

D E L E e T o D E R H o s u p E R F 1 e 1 A L 

Steffan (19), y posteriormente Peters (4) propusieron que el defecto ert.. 

la menl>rana de Descemet y el endotelio cornea! se originaba por la separación 

defectuosa del cristalino del ectodenno superficial. Peters estableció que -

en la gl!inesls de los defectos centrales congl!inltos, el papel de las aberraclR 

nes del des•rrollo predominan sobre los mecanismos Inflamatorios y que la pa­

togl!inesls de la lesión es la separación tardla o Incompleta del cristalino -­

del ectodenno superficial, lo que Impide la migración del mesodermo para for­

mar el endotelio y el estroma cornea!, apoyado en la coexistencia de un defe.s¡ 

to del estroma posterior asociado a una catarata congl!inlta del tipo subcaps~ 

1 ar anterior o catarata reduplicada allneada a la les Ión cornea!~ 

Hagedoom y Velzeboer (11), describen un caso bilateral afectando tocio -

el globo ocular con anomallas del segmento anterior consistentes en queratoc2 

nus postlcus, lentlglobo anterior, un pobre desarrollo del segmento anterior_ 

y contacto entre cristalino y cornea con separación varios meses despul!is del_ 

nacimiento. Mondlno (12), reportó un caso con remanentes capsulares y fibras 

crlstallneanas degenerad•s adheridas al estroma cornea!. Warlng y Parks - -

(20), Hamburg (21) y, Harden y Mooney (22), ·reportan casos similares, 
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FALLA EN LA MIGRACION MESciDERMICA 

Hackrockl (23) sugirió que las alteraciones descritas eran originadas por 

una falta de separación del tejido mesodt!nnlco que mas tarde dlferenclarlan •• 

el estroma y endotelio cornea! y el estroma del Iris: Posteriormente, Coll lns 

(24) modificó el concepto, señalando que era mas bien una falla en la mlgr&o•• 

clón del tejido mesod6rmlco que posterlonnente debla formar el endotelio cor-• 

neal. Kupfer, Kuwabara y Stark (8), reportan un caso y refieren que en sus r,1 

visiones de leucomas corneeles cong6nltos sin adherencias crlstallneanas que• 

pudieran favorecer la teorla de Peters, han encontrado ausencia del endotelio_ 

cornea! y de la membrana de Descemet focallzada que son cubiertas por tejldoj 

rldlano y que en el resto de la cornea opaclflc1da el endotello es rudlment•· 

rlo con varias capas de merrbrana de Descemet que Indican p6rdlda repetid• de • 

las células endotellales. Debido a que se encuentran alateraclones en la -

brana de Bownan y tomando en cuenta estudios de Hay y Ravel (25) que Indican • · 

que el epltello es responsable de la errbrlog6nesls de ella, la anomalfa da Pe­

terses una alteración ectodermlca sinada a 111a ya bien reconocida dlsgenesl11... 

mesocWrmlca. 



DESPLAZAMIENTO ANTERIOR DE LAS ESTRUCTURAS 

P R E V 1 A M E N T E F O R M A D A S. 

Para otros autores como Ston• y cols~ (26), y Townsend, Font y Zlnmerman 

( 13), los leucomas congl!n ltos de la cornea pueden ser ocas lonados por un des• 

plazamlento hacia delante de las estructuras previamente formadas y dlferen-• 

ciadas, El desplazamiento puede ser ocasionado por una variedad de mecanls-• 

mos y se debe sospechar de masas retrocrlstallneanas~ Se encuentra persiste.o 

cla de vltreo primario hlperpláslco, dlsplasla retlneana, desprendimiento de_ 

retina y puede ser provocado tarrbll!n por un cristalino edematlzado o hinchado 

que secundariamente ocasione un Iris bombl!: 

Con frecuencia se observa adelgazamiento progresivo de la membrana de •• 

Desc-t, sugiriendo que podrla ser el resultado de una compresión en la su-• 

perflcle posterior de la cornea por el cristal lno desplazado. (TOW1send y • • 

col s.);• La extensión del defecto dependerá de que tan temprano en el desarr.si 

l lo se hizo 111111lflesta la presión y de que tan gruesa y resistente era la me.m 

br111a de Descemet: Se ha visto que en la mayorla de los casos el contacto es 

solamente aposlclonal y que en l.os ojos en los que el cristal lno se encontró_ 

flrinemente adherido a la cornea, la c6psula estaba Intacta y bien diferencia­

da, Ahora, si el cristalino y la cornea no 5e hubieran separado no exlstlrla 

la ·frecuentemente observada membrana pupilar entre ellos, 
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HIPOXIA O ANOXIA INTRAUTERINA 

Algunos autores como von Sallman (27), Brenda (?.8) y Camianneyer (29), -

consideran a la hlpoxla Intrauterina como la causa desencadenante de estas ._¡ 

teraclones:~ Hay evidencias de que la hlpoxla oacaslona hipertrofia vascular_ 

en la retina: La anoxla Induce a un cambio slmllar en los vasos hlaloldeos -

y la merriiran1 pupilar~ Jack (3~) mostró que los vasos hlaloldeos son slmll., 

res ultraestructuralmente a los de la retina y del sistema nervioso central;._ 

Bajo condiciones 1116xlcas se Incrementa la penneabllldad Y1scular y se pre!HIJ 

ta la lll(travasaclón del suero:· Los vasos hlaloldeos se encuentr111 rode1dos -

por una lllltrlz vltrea que al hincharse desplazan 111 medir1111 pupilar y el dl.1 

fragllll lrldocrlstal lneano hacia la cornea:; Worlt (31) observó que le medir .. 

na pupilar es lmpenneable al acuoso y que la fonnacldn de le cbra anterior_ 

despuj§s del Inicio de la secreción del acuoso requiere de le rotura de dicha_ 

merriir1na:' La 111ClilCl11 ocasione una hipertrofia de la fllllfli>r111e pupilar, lo q~ 

retardarla su rompimiento y pro\IOCarla 111 bloqueo pupilar; la nnrme y el -

dlaf.ragllll lrldocrlstallnel!IO cOltO consecuencia son despleHdos hacia le COI""• 

nea~ Con el deS1rrollo fetal, la regresión de la ll'lllli>rma pupll1r puede de­

jar solamente adherencias a los bordes del defecto comeel. wn Sell111111 (27) 

obserVd adherencias com-crlstallnean15 bilaterales en los ojos enucla.dos_ 

de dos·.changos a tt!nnlno a los cuales se les habla ligado la cerdtlclti e la 1111 

t11d de la gestación, mucho tiempo desplléls de que la YHlcula crlstallneana se 

separara de le superficie ectodennlca. Hondlno y cols~ (12) 1"9portaron 111 1;1 

so de gemelos ldt!ntlcos con un slndrome de transfusión fetll en donde el -
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HI POX IA O ANOX IA INTRAUTERINA 

Algunos autores como von Sal !man (27), Brenda (28) y Cnnermeyer (29), • 

consideran a la hlpmda Intrauterina como la causa desencadenante de estas 11.1. 

teraclones:· Hay evidencias de que la hlpoxla oacaslona hipertrofia vascular_ 

en la retina: La anoxla Induce a un cambio similar en los vasos hlaloldeos • 

y la meniirana pupll ar~ Jack (3~) mostró que los vasos hlaloldeos son slmfl .. 

res ultraestructuralmente a los de la retina y del sistema nervioso central~ 

Bajo condiciones 811dxlcas se Incrementa la permeabilidad vascular y se presem 

ta la 811travasacldn del suero: Los vasos hl1loldeos se encuentran rode1dos • 

por una m1trlz vltrea que al hincharse desplazan la lllOll'brana pupilar y el dl.1 

fragm1 lrldocrlstal lneano hacia la comea~' Worsl: (31) obser116 que la 1!1811tir .. 

na pupilar es lmpenneable al acuoso y que la fonnaclón de la cara anterior_ 

despuc!s del Inicio de la secreción del acuoso requiere de la rotur1 de dlc"­

meniir1na~' La enmela oc1Slon1 una hipertrofia de la lllOll'brana pupilar, lo q~ 

retardarla su rompimiento y provocarla un bloqueo pu¡11lar¡ la 1!1811tiran• y el • 

dlaf,ragm1 lrldocrlstallneano como consecuencl1 son desplazldos hacia la co~­

nee~ Con el deS1rrol lo fetal, la regresión de la llllld>ran1 pupilar puede -... 

jar solamente adherencias 1 los bordes del defecto comeal. von SallftWI (27) 

obserw adherencl1S com-crlstallneanas bilaterales .. los ojos anucl11do1L 

de dos·;changos a tjjrmlno a los cuales se les habla ligado la carótida a la 1111 

tad de la gestacldn, mucho tiempo despUl!s de que la .,.slcula crlst1ll11e111a se 

separara de fa superficie ectodermfca. Hondfno y cols: (IZ) reportaron 111 Gii 

so de gemelos llWntfcos con un slndrome de transfusfdn fauf en donde al -
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gundo gemelo presentó anomalta de Peters ocasionado por una hlpoicemla desde el 

Inicio de te gestación sec111d1rla a un corto circuito arterlovenoso:· 

Le degeneración en la materia blanca cerebral es caracterlstlca de los nJ 

Plos que han experimentado hlpaxla en el perlódo prenatal (28) (29): La hipo-· 

xla tnl6n explica ta ausencla de signos Inflamatorios en estos casos (32) ~ 
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1 N F L A M A C 1 O N 1 N T R A U T E R 1 N A 

Para otros autores, la patogen la de esta anomalla se debe a un proceso 1.n 

flamatorlo~ Desde 1897, YOn Hlppel (3), y en 1905 Ballantyne (33) conslder~­

ron la posibilidad de una Infección In lltero, adquirida transplec:entarl-nte_ 

o por vla del liquido armlótlco, provocando queratitis y perforación corne1I • 

con desplazaml111to del Iris y del cristalino hacia lo cornea~ YOn Hlppel la• 

llamó lllcera corneel Interna;• que ocasionaba un defecto en la cara posterior -

de la cornee con leucoma suprayacente y adherencias del Iris y del cristalino. 

EstlS 1lter1Clones pueden ocurrir sin pérfor.Cldn-comeil por la presencie de_ 

un absceso comeel profundo que drene hacia la cinara anterior. Terrlen (34)_ 

publicó un ceso de leucoma cornee! sin perforec:ldn en el que el defecto de la 

merrbrana de Desce1111t se encontraba rodeado por slnequles de Iris, demostr111do_ 

c6lulas lnfl-torlH crdnlcH en el Iris y en el estroma come11:• Parsons, -

en 1904, reportó el cu1dro hlstopatológlco de lnflltrecldn por leucocitos y la 

presencl1 de 1111terl1I purulento 1socl1do con V1scul1rlzec:ldn y flbrosls de lll.. 

come1, p1rtlculannente en casos de estafiloma 111terlor, que no puede ser f~­

c llmente Mpllcado de otra 111111era 1111s que por 111 proceso lnft-torlo~; Raese_ 

Ellsworth (16) reportan 1111 serle de 21 pacientes, cinco de ellos cuy11 1111dres 

tuvieron una lnfeccldn vira! compatlble con rubeo11 en el primer trimestre del 

embarazo~: Polack y Graue (10) report1ron un ceso con llllOlllllll de Paters bll~ 

teral con slndrome de rubeol1 cong"11ta sin cat1r1ta, con crecimiento flbro-·­

blástlco sobre 11 capa endotellal, c6lu1as epltelloldes y leucocitos pollmorf,g 

nucle1res:· 



HERENCIA 

Se ha postulado que una gran variedad de alterac Iones hereditarias pue-­

den afectar el segmento anterior del ojo (35) ~ 

La alteración 1111s profundamente estudiada ha sido la anomal la de Rleger_ 

que prlnclpalmente se compone de 1 lnea de Schwalbe prominente con bandas de 

Iris hacia ella e hlpoplasla no progresiva del estroma anterior del Iris, en 

donde el 7rtlo de los casos se trasmite. con carácter autosdmlco dominante: (6) 

(35) (36): 

Existen pedlgrees con conlJlnaclones de slndrome de Peters-1\leger que se 

h111 c:onslder1do ocaslon1dos por un gen de carácter receslw, al Igual que en 

11 111omella de Peters pura (14) ~ Sanyal y H~lns (37) describieron un ge11... 

mt'ldmlco receslvo en ratones, que ocasionó alteraciones oculares ~ti•• 

bles con 111011111la de Peters:· Jay y Rlece (38) encontraron en una serle de• 

pacientes estudiados un caso de Peters con probable tr111smlsldn heredltarle... 

receslva:· Henklnd y Frledman (35) reportan los casos de dos hennanos c:on 1-

rldogonlodlsgenesla y catarata, como la expresión de herencia autosdmlc1 re­

ceslva:' 



MATERIAL Y METODOS 

Se reportan dos hermanos de una famll la de tres, que fueron enviados al• 

Departamento de Cornea del Hospital Oftalmológico de Nuestra Señora de la Luz 

(HONL), por presentar opacidades cornea les bilaterales desde su nacimiento.·• 

Al Interrogatorio no se encontraron antecedentes familiares de padecl••• 

mlentos semejantes en las dos generaciones previas. No hay consanguinidad en• 

tre los padres; y el hermano mayor que es producto del primer enúarazo, no •• 

presenta alteraciones patológicas oculares o sistémicas. 

La edad del padre es de 34 años y la de la madre de 28 ailos, el la, al l.n 

terrogarla refiere que su segundo y tercer enúarazos transcurrieron sin nln-­

guna complicación, niega enfermedades exntemátlcas del tipo de la rubeola e• 

lngest Ión de medlc-ntos durante los mismos, los cuales concluyeron en forma 

eut6c lea, anilos productos lloraron Inmediatamente al nacer, desconociendo su­

peso ya que fueron atendidos en su domlc 11 lo por emplrlca~ 

La madre refiere que desde el nacimiento not6 en sus dos hijos opac:lda-.• 

des comemles bllaterales, sin datos de Infecciones oculares de los niños en­

el periodo neonatal~-

Se les efectuaron exámenes de laboratorio y de gabinete completos, ex'"• 

men flslco pedl•trlco, e ln11estlgacl6n genética, los cuales fueron normales. 

DESCRIPCION DE LOS CASOS: Caso 1,• Mascullno de 7 allos de edad que f~­

vlsto por primera 11ez en Dlclenúre de 1980 en el Depart-to de Cornea del • 

HONL; A la exploración oftalmi>l6glca se encontró nlstagnus horizontal de tipo 

búsqueda, En el ojo derecho (Fotografla 1), se observó dlscretá esclerallza-• 
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~Ión de la reglón limblca, opacidad cornea! excéntrica hacia el lado nasal, -

de aspecto denso que abarca todas las capas comeales y ocluye parcialmente -

la reglón pupilar por estar ésta desplazada hacia el leucoma, se pudieron a-­

preciar adherencias del Iris surgiendo en la región del collarete y reglones­

paracentrales; en la periferia, en los sectores superior e inferior, en zonas 

de cornea transparente, se aprec ló urna 1 lnea de Schwalbe prominente con adhe­

rencias lrldlanas dirigidas a ella; El Iris de aspecto hipopláslco con ausen­

cia de criptas y poco reactivo a los estimulas luminosos, La PIO digital se .i! 

preció como normal. 1\1 ill\'estlgar la agudeza visual, el ojo era capáz de per­

cibir y proyectar adecuadamente la luz. 

Al exámen, el ojo Izquierdo reveló una opacidad cornea! total, que abar­

caba todas las capas de la misma con menor densidad en el cuadrante temporal­

lnferlor, El leucoma de tipo estafllomatoso, denso, vascularizado, protrula • 

discretamente a través de la hendedura palpebral lo que impidió la explora-· 

clón adecuada de la cámara anterlor,.La esclerótica cerca de la reglón llni>I• 

ca se observó adelgazada, La PIO digital se encontró elevada+++, el ojo no -

fué capáz de proyectar nl percibir la luz, 

El diagnóstico cllnlco Integrado en el ojo derecho fué de anomalla de -

Peters·R leger, y en el ojo Izquierdo de anomalfa de Peters con glaucoma abso­

luto, 

Sobre las bases de la exploración se decidió clrugla en el OD, practlc'lll 

dosele una queratoplastla penetrante el 25 de Febrero de 1981, con trepana·­

clón central de 8,5mm de diámetro y que abarcó parclal11111te el leucoma cor·· 

neal, encontrando en la vecindad del leucoma estrma cornea! engrosado y no· 
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Yascularlzado. En la cara posterior de la cornea se observaron adherencias de 

Iris que lnduclan un desplazamiento de la pupila hacia el sector nasal, Se -­

procedió a resecar las adherencias irldlanas y se efectuó esflnterotomla tem­

poral y superior hasta lograr un centraje adecuado del área pupllar, 

Se encontró un cristal !no opaco de aspecto brunescente y sin adherencias 

posteriores por lo que se decidió una extracción extracapsular a cielo abier­

to, hasta lograr una 1 lmpleza adecuada de la cápsula posterior. Se apreció -

un reflejo de fondo de color anaranjado-amarillento, no se logró efectuar una 

exploración más profunda y se decidió suturar la cornea donadora, 

La evolución del Injerto fué aceptable con formación en la vecindad del­

leucoma de una membrana retrocornea 1 d 1 screta que no lnterf lere con e 1 área -

pupllar (fotografla 2)': Un mes despues de la clrugla al explorar el fondo del 

ojo se observó una masa adherida a la cápsula posterior, que lmpedla la co -

rrecta visual lzac.lón del fondo, A los tres meses del postoperatorlo la cápsu­

la posterior se encontró discretamente opaclflcada, por lo que en Agosto de -

1981, seis meses después del Injerto, se procedió a real Izar una vltrectomTa 

anterior (Ocutomo) vla pars plana, ellmlnando la cápsula posterior y el vi -

treo hiperpláslco, ampliando el área pupilar mediante una lrldectomla en sec• 

tor superior con el mismo lntrurnento~ Dos semanas después el área pupilar pe.[ 

mlt la una exploración adecuada, encontrandose vi treo primario hlperpláslco de 

origen papilar y un desprendimiento tracclonal de la retina con aspecto de • 

ser antiguo, plegado sobre si mismo y con bolsas fijas que no comprometlan el 

área macular, El transplante fuera de la membrana retrocorneal señalada pe"1Ji 

nece transparente, y la agudeza visual del paciente en el momento es de 20/400 
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Fotografla 
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Fotografla 2 
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RESULTADOS ANATOMOPATOLOG 1 COS: E I botón cornea 1 y un pequeno fragmento • 

de Iris del ojo derecho, se fijaron en formol. El botón cornea! midió 8.31111\ • 

de diámetro con grosor promedio de 1 11t11, En su cara posterior pigmento uveal• 

adherido y en la periferia un fragmento de Iris~ El bot6n era translucido en­

sectores con pi legues en diferentes direcciones. El fregmento de Iris midió • 

1 ~8 x 2 x o;s lllTI de color cafá obscuro de aspecto aterciopelado; 

Descripción microscópica.• El fragmento de Iris mostró condensación del· 

estroma por atrofia. Et botón cornea! con un epitelio de grosor Irregular, a­

trofia en algunas áreas y edema de la basal en otras, La lámina de Ba..man 

fragmentada y perdida parcialmente en la porción central. El estroma lrregu-• 

lar con vascularlzaclón profunda, La meni>rana de Descemet y el endotelio fue­

ron nonneles excepto, en el sitio de unldtl con los fragmentos de Iris atrofl• 

co en donde estaban ausentes: 



1 • 

ESTA TESIS NO DEBE 
Caso 2.- Femenino de 4 años de eWl aJlLedlAes 8JW.1Jll~~Avtame.n 

te~ A la exploración oftalmológica se encontró nlstagmus horizontal rápido t.l 

po búsqueda en ani>os ojos~ En la cornea del OD (Fotografla 3), se apreció un• 

denso leucoma central, vascularlzado, que se desvanecla hacia la periferia -­

con esclerallzaclón de la reglón llrrblca~ Sólo se encontró una pequeña por -­

clón de cornea clara en la extrema periferia Inferior, La exploración del ojo 

Izquierdo (Fotografla 3), mostró hallazgos similares, La PIO en ani>os ojos ... 

apreciación digital fué nonnal~ La paciente era capáz de percibir y proyectar 

luz adecuad1111111nte con anbos ojos:· Se efectuó el diagnóstico cllnlco presunt.l 

va de anomal la de Peters, variedad úlcera Interna de von Hlppel en ambos ojos 

Con fundamento en los hallazgos de la exploración se decidió clrugla p-

ra el ojo derecho, practlcandose queratoplastla penetrante el 23 de Enero de-

1981; El botón fué 9 mm de diámetro encontr111dose en la periferia un estroma-

comeal engrosado y vascularlzado, al entrar a la cámara anterior sólo se en-

contr1ron pequeñas adherencias que Iban de la reglón del collarete lrldlano a 

la porción p1racentral del leucoma,descentrando el ál'ea pupllar h1ela el sec­

tor nasal¡ a traYl!s del 6rea pupilar se apreció un crlst1tlno tr1nsp1rente, -

exceptuando por la presencia de un1 catarata polar anterior descentrada en el 

mismo sentido de 11 pupila: Se resecaron las adherencl11 hlc:lendo 11111 esflnt.1 

rotoml1 temporal, a fln de lograr un centraje adecuado del área pupilar: 

La evolución del tr1nsplante fué satisfactoria durante los primeros 45 -

dlas, cu111clo se observó vascularlzeclón difusa al Injerto y edeml general Iza­

do de la cóm11: Se manejó con rt!glmen esteroldeo tópico y subconjuntlval lo­

gr111do 1elar1r parclalmente la cornea. En Abril de 1981, 3 meses después del• 
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Injerto, la paciente sufrió un traumatlsn11 en el 00 con la punta de una mes ... 

provocandose rotura de la herida corneo-comeal con expulsión de los elemen-­

tos Intraoculares, motivo por el cual dicho ojo fué eviscerado~ 

En Marzo de 1981, aún con el Injerto contralateral tr.nsparente se decl• 

dló queratoplastla penetrante para el ojo Izquierdo, con un Injerto de 9 ITIJl"• 

de dl6metro, con hallazgos ldentlcos a los del oo~ Tres semanas despujls y d1t­

rante el tratamiento esteroldeo Instituido para el otro ojo, se observd vasc.11 

larlzac:tdn difusa en el Injerto y edema generalizado, coincidiendo esta res-• 

puesta ln111111e con el decllye de aquella del ojo contralateral, logrtndose que 

el Injerto pemi.neclera transparente hasta junio de 1981 cu.ido se apreció la 

tnvestdn generall21da de una menmr111a retrocomeal y opacidad no dense del l.D 

jerto:• Hasta el 1110111e11to la paciente ve Bultos: 



Fotografla 3 
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RESULTADOS lllo!ATOMOPATOLOGICOS: Se estudió el botón cornea! derecho fija­

do en formol, con 9:8 1111\ de diámetro mayor, opaco~ blanquecino con numerosos-­

vasos de neoformaclón y zonas de queratlnlzaclón en la superficie anterior • 

con fonnaclones ampollosas , Su espesor ful! de 3 mm y se encontró un pequeño­

fragmento de Iris adherido a su superficie posterior, 

Descripción Microscópica~- El epltel lo cornea! mostró vacuol lzac Ión del 

estrato basal con desepltel lzaclón y paraqueratosls en algunas áreas, La lál!Jl 

na de Bownan ausente en la porción central: El estroma ful! Irregular, de as•• 

pecto escleroso y vascularlzado en todo su espesor, La membrana de Descemet y 

el endotelio no se encontraron e~ los sitios de adhesión lrldlana y en otras 

zonas el endotelio era vacuolado: 

El botón comeel Izquierdo fijado en formol ful! de un dlametro de 9~5 mn 

eón un grosor de 1 :6 mm, con neovascularlzaclón profusa en todo su espesor Y"' 

opaco~ En su superficie anterior se observó una rneni>r1111a velamentosa dlscreu 

mente pigmentada: Por su cara posterior se encontró pigmento uveal :·Al efec-• 

tuar el corte el grosor central era de 2.5 1m1~ 

Descripción Microscópica,• Se real Izaron numerosos cortes y se tli'ieron • 

con las tllcnlcas de H-E, P.A.s: y trlcnlmlco de Hasson, Se encontró la comee 

muy alterada en su hlstoarqultectura; con desepltel lzaclón completa, la Uml• 

n1 de B1M11an ausente, el estroma Irregular con esclerosis y neóvascularlz1 •• 

clón profusa con discretos Infiltrados de leucocitos poi lmorfonucleares, la • 

meni>r111a de Descemet calcificada y tenuarnente P.A.s. positiva con flbrosls r.11 

troccorneal y escaso pigmento uvea1: 
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DISCUSION 

La génesis de los leucomas centrales congénitos de la córnea, como se há 

senalado, es discutible, El hecho de que los cuadros cllnlcos tienen muchas -

semejanzas entre s 1, y se presenten en dos hermanos nos sugiere 111a et lo logia 

hereditaria, El no encontrar patologla en la 911ploracldn oftalmológica de los 

padres ni evidencia de alteraciones slmllares a las de nuestros pacientes -

por lo menos dos generaciones ~revlas, 911cluye la poslbll ldad de herencia au­

tosdmlca dominante. 

En nuestro primer caso encontramos la 111omal 11 de Peters asociada con a-. 

nomalla de ll leger; en 11 literatura encontn! sólo dos casos CD111Probados hls1;2 

p1tol6glc11m111te, uno reportado por Z l111111r--. (39), en 1962, y el otro en 1977 

por Awan (40)~ Albmade (14), encontró en 170 ojos con sfnd..- da 11r8g.r, 19 

casos' con leucom1 central~ Los pedlgrees en humanos con -"ªda Peters -

Rleger, Indican que son ocasionados por 111 gen autosdmlco receslvo al lgUll -

que en la anomal ~· de Peters pura. 

Nosotros creemos, dado que 111 alteraciones se eñc-tr• en dos her­

nos de 111a famll la de tres, sin historia de lnfec:cl-s •t•mH durante los­

edierazos, los cUlles se resolvieron en fol'lll eutdclce y sin ci.tos da lnfec-• 

clonas slst"'1lc11 u oculares en los pequellos durante el periodo neanatal, nos 

Indica que no se trate de una etlologl1 lnfl-torla ni da .-11 lntrauterl• 

nas, sino que la c1usa probablemente fllll 111 gen autotdMlco receslvo~~ Hast. •• 

nuestro conocimiento es la primera ocHldn que se reporta en 11 llteratura la 

anomal la de Petera en henn111os~ 
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RESUMEN 

Se presentan dos casos de anomalTa de Peters bilateral en hermanos: En .ll 

no con alteraciones de anomalla de Peters coob lnada con anomalla de R leger y­

en otro con la variedad lllcera Interna de von Hlppel, 

la ausencia de historie famll lar en les dos generaciones previas de el~ 

raciones similares, la apariencia normal de los padres y la ausencia de com • 

pllcaclones durante la gestación, nos Indican una fuerte evidencia de heren•• 

cla autosdmlca receslva o bien de una mutación gem!tlca·, Hasta nuestro conoc.l 

miento es el primer ceso reportado de anomal fa de Peters en hennanos: 
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