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= JUSTIFICACION =

e ha obgervado que en la literatura médica existe po-
eca informacidn sobre el tema de luxmcién de crimtalino, es-
ta. informacidn ae encuentra disnersa en los diferentes li--
broe y revistas que llegan a tocar el tema. Dicha mublica--
ciones hacen mencidn en forma aislada solo de nlgunos aspec
tos de luxacidn de cristalino.

Por lo anteriormente expussto. se cref necesario reali-
zar una investigacién bibliogrdfica vara efectuar una comni
lacién de los datos de mayor imovortancia pars el médico of-
talmélogo, facilitando maf la comprensidn integral de &ste

tema, que no por poco frecuente es mencs importente.’
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= DATOS HISTORICOS SOBRB EL CRISTALINO Y LA CATARATA -

Diferentes textos modernos nos manifiestan que los Su-
merios (pueblo del antiguo vafs de Sumer, caldea & sumeris,
al sur de Wesovotamiam) inventaron un sistema de emscritura,
‘dejando constancia de ello en las famosas tablillaw, cuya -
antigtteded se remonta al 3000 a. J.C. y cuyo estudio ha per
mitido conocer, graciss a arquedlogos y eruditos orientales
su antiqufsima cultura, incluyendo la médicm y oftalmoldgi-
ca.

ILa primera referencia registrada de nuestra especieli-
dad parece ser el ¢ddigo de Hamurabi, que no es en realidad
un tratado médico, sino un cueruvo legsnl, a 1lm ver civil, ve
nal y de comercio. mn este cédigo me establece el estipen—
dio, 6 penalidad que castiga a los médicos que yerran en su
oficio y que ha de recibir el cirujeno oftalmélogo de acuer
do con el resultado de mu tratamiento, es decir, segfn se -
salve o pierda el ojo enfermo, naciendo asf, por primera —
vez, la ley del talidn (ojo por ojo, diente nor diente),

Bl orimer oftalmélogo conocido serfa IRI, oculista re—
al de la pexta dinagtfa egipnocia (2500 a.J.C.) ¥ 108 vrime--
ros datos oftalmoldgicos figuran en el papiro de EDWIN wee=
SWITH (1800 a.J.C.); pero el papiro de EBERS (1500 a.J.C,)
es o1 documento mds completo que se conoce de 1a antiguedad
sobre oftalmologfm, en el que ademde de numerosss afeccio--
nes oculares se menciona y describe la catarata.

®n el perfodo cldsico griego (600 a.J.C.) sucesivamen-
te con influencias persas, de NWesopotamia y de Rgivto, esve
cialmente la escuela de Alejandrfa, haste llegar a la civi-
lizac Romana, Arabe en 1a que Ccelso (Aurelius Cornelius
Celsus, 25 a. J.C.) ya esvecifica en su obra De re medica,
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el uso de colirioas y nos havla del uristalir;o, 1a antigua -
medicina ge refiere muy someromente el ojo. Se empezd n es—
tudiar la anatomfa cuando moralmente estuvo vermitido y des
de ESCULAPIO, ALCMEON DE CROTONA, HIPOCRATES DE (0S y ARIS-
TOTELES se dieponen diferentes referencias que omitire vor
btrevedad, debiéndonoe ceflir casi exclueivamente al cristali
no. Antiguumente se crefa que el cristalino era un aspecto
post morten por condensacidn de la flema, que era uno de —-
los 4 humores cardinales del cuerpe humano,

quizds los datos mds trascendentsles los wrovorciond -
el médico griego Claudio o glaro GALRIO, gue también mencio
ne datos anatdmicos amobro el cristsline. Se vwodrfen poseer—
indudrbl emente mpas datos sobre los conocimientos que del =n
varato ocular se tunfen en aquellr &voca, pero el funatism:
¥ la intolerancia religiosa hicierondesaparecer valiosfei--
mos voldmenes,

De 1a antigua oftmlmologfa de 1a India y de Chine no -
existen datos relevantes. En remslidad lo udnlco sobresalien-
te son los sscritoe de SUSRUTA SAWHITA (1000 a.J.C.), quien
segin algunos autores, ya practicaba 1a reclinacién de la -~
catarata (luxacién hacfa cémera v{trea del cristalino cata-
ratoso).

Los datos histericos eobre oftmimologfa eon més imvor-
tantes en tiempos de los Arabes, cuando ejercf{an su influen
cia hasta el centro de Asmia y Afrioca del norte incluyendo :
EBspafla, Sumarkenda, Damasco y Basohra en Asia, y el Cairo,
Ténez y Fez en Africa, mef como gdrdokha, Sevilla, Grenada ¥
Tolede en Bepafia, representan puntales histéricos de induda
ble interds en el terrenoc médico y esvecimlmente oftalmold-
&lico,
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J,08 drabes recovnilaron la antipua cultura médica nersa
nmesopotémica, judia, griesa, y romuna (despuds que la hubise
ros destruido en sus fmpetus fendticos primitivoes) incluyen
do luego 1la cristisna feudal europea. PTradujeron textos gri
.egoa ® hindfes incluse 1la oftalmologfa medieval. Es famoso
el canon de 1a wedicina de AVICHNA (IBN SINA). Ulteriormen-
te AVENZOAR, un judfo esvafiol de Sevilla, escribid Al pesir
Otros escritores se ocuparon de cuestiones oftalmoldgicas ~
como JALEP EL-RULUNI, un griege, primer mahometano que eg—
cribid un litro de enfermedades oculares; ALI INP AL-ABBAS
un persa que eacribidé una valiosa seccidn oftalmoldgica en
au libro real; ABU-L~CASEM AMMAR que nacid en Wosul & fina-
les del sigli X, oftalmdélogo cue ejrcié en EBglpto y cuyo 1i
bro sobre la mSeleccidn de las enfermedades Ocularesw, es —
uno de los mds importantea y originales en la oftalmologfa
drabe; ZARRIN-DAST del S XI, autor de La Lfe de Los 0jos, ¥
Ben Guefit, hispano-frabe de Toledo que escribidé el libro -~
Exacta congideracién de las tnfermedsdes del Sentido visuel
sin embargo ALI BEN ISA, que vivié en Bagdad en el 3 XI fué
el mejor autor oftaimélogo de 1la évoca con su libre lmor‘!:_
dum para oculistas.

Después del siglo XI los £rabes mostraron menor activi
&ad y 1llegamos a 1la época de IBN RUSHD {Averroes) yhispano-&
rabe de cérdoba, sugiriéd que era la retina y no el oristmli
no. el elemento fotorreceptor. Sigue en el S XIT MUHAMMAD XL
GAPEQUI de ¢érdoba, que escribié 1a gufa oftailmolégica y AL
COATI de Toledo con su libro de ojos (Sevilla 1160). RSSAFA
ARCANDI, de persia, baséndose en raleno escribid le pnato——
nfn del 0jo. SALAHED-DIN, un Sirin que vivié en 1le megunda
mitad del S XTII, escribié un extenso tratado de oftalmolo-
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gfa, famomo por sus ilustraciones anatémicas y doticas, y un
contempordneo, JALIPA BEN ABI-L-MAHASEN, de Alepo, fud el au
tor del libro suficiencias en oftalmologfa. Pinalmente AS-SA-
DILI, que vivié en 1la segunds mitad del S XIV, intentd des—-
pués de aristételes elaborar un sistema de anatomfa compara-
dn y de fisiologfa del ojo.

gi el gordn no hubiese vprohibido la diseccidn probable=
mente hubiese avanzado mucho més el renacimiento &rabe. RHA-
%8S eacribié varias monograffas oftalmoldgicam y ademés fué
el primero que escribid sobre las reacciones mupilares fren-
te & la 1¥z.AMMAR, el oculista mds original de su época, in-
venté una operacidn para extraer la caterata mediante succi-
én a travéds de una aguja hueca, El gran matemdtico ATHAZEN
(965-1038), nacido en paschra y viviendo en el Cairo trans--
forma 1a cienoia geométrica y de dptica fieioldégica en sus ~
1ibros cldsicos E1 libro de Gptica y de 1r 1dz. X1 mds anti-
guo diagrama ocular se debe a HUNAIN-BEN ISHAQ, que wublicd
diéz tratados sobre la estructura del ojo, probablemente en
el affo 860. .

¥l manuserito fué coviado en Siria en 1003 y ulterior--
mente en 1197. 1.a Yltima conia fuf descutrierta en el Cairo =
por MAX MEVERHOP, en 1928, 1a anatomfa ae baza en la de Gale
no. El nervio dptico sigue vacfo. Hay acomodacién para el es
pfritu visual, wero el cristalino estd colocade en su parte
central, mds hacfa atras de como describe el texto de Galemo
con el fin de que prevaleciese el criterio de que la catara-
ta era un humor corrompido delante del cristalino que no po~-
dfa estar inmediantamente detrds de 1a puvila. Loe antiguos -
diagremae tuvieron gran valos y fueron vdlidos hasta finales

del S XVI, cuando en Rurova empezaron a desarrollarse los es
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tudios anatémicos. Bn loe orimeros timpos del renacimiento,-
an Europa las influencime religioses no permitfan la investi
gacidn anetdmica. Un avenee importante se debe a la escuela

de galerno, y por otro 1ado Toledo fué también clave imvor--
tante yn que me tradujeron al latf{n los textos drabes. Uno -
' de loa primt{ro- y el mds fanpso erudito fué el monje Conwten
tino el africano (1018-1085), quien despuds de estudiar en -
el cairo se trasiadé con numerosos manuscritos & Italia, wWo-
nnsterio de Montecasino, traduciendolos al latfn medieval. 0
no de sus tratudos, Liber de Qculie, fué virtualmente una ==
traduccién de HUNAIN-BRV ISHAQ, que a su Vez era una traduc-
cién de Galeno y en donde por primeras vez ae introduce la ra
labra caterata. Durante varios centenares de afios el libro -
cldeico de oftalmologfe fué el Practics oculorum de BENEVEN-
TUS CRASUS, probablemente del siglo X al XIV. Este litro fué
el primero que se imprimié en Ferrara en 1474.

108 escritos de galeno y Avicena eran aceptados y no se
progread hasta el final del 8 XVI. Aunque en Sptica se hicie
ron algunos avancea, se aceptaba {ntegramente 1a mmatomfa de
la escuela griega, que se traducfa al latfn a travéds de los
textos Arabes. gaf ROGER BACON (1214-1294) mantuvo la anti--
gua descriveidén, importada de Alejandrfa, de que el crimstali
no ocupaba una posicidén central, mientras que los nervios 62
ticos eran tubos vacfos por los que circulsba en espfritu vi
sual (n}ma)‘.

Merece mencidn especial LBONARDO DA VINCI, (1452-1519)
célebre artista florentino, ocientffico, ingeniero, etc., aue
con sug experiencias originales, sus meticulosae observacio-

nes y su verdadero genio en el dibujo y la persupectiva cons-

tituye un sfmbolo del Renacimiento occidental. Sus bellos Ai
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bujos del cerebro y de los ojos permanecieron largo tiempo -
ignorados por felta de medios tfcnicos de revroduccidén. Con

1a invencidn de 1la imprentaacaecié en el S XV el verdadero -
avance de la medicina, ya que 1las universidades de Buropa -
~ tradujeron al latfn los antiguos textos drabes y griegos que
fomentaron el interés anatdémico que se reflejé especimlmente
on Italia, ANIRES VESALIO (1514-1564), nativo de Bruselas, -
fué profesor de la yniversidad de Padua, y dié un verdadero

impulso a la aenatomfs, mu libro sirvié de base para los tra-
bajos de pel-ix Plater y Johann Kevler,

, Se Aeben a Pars las excelentes descripciones oftalmold-~
gicas en ou tratndo de las enfsrmedades de los ojos, Hieronz
mue Pabricius, (1537-1619) de Acquapedente, finalmente colo-
¢ correctamente el cristaline en su luger. Simulténeamente
Bartisch, (1535-1606), vublicaba el primer libro original in
preso de oftalmologfa.

Comienzos del perfodo moderno ( 1600 al 1900 ). Antonj
Van Leeuwenhoek, perfeccioné un eimple mieroeconio y durante
5 décadas pudo aportar nun-r-asos descubrimientos como las t_i_.'
bras del cristalino; un afio antes de morir descubrid los co-
nos y los bastones (células fotorreceptoras). Bn el 3 XIVII =
numerosos autores, gracias a 1a perfeccién de nuevos métodos
y adelantos técnicos, siguieron desarrollando nuevos conoci-~
mientos en la oftalmologfa. Quarré concibid que la catarata
era una‘ opacidad del crietalino y no una tranaformacidn Qe =
un humor, 1o que confirmé Rolfink en 1656. Contemvoréneamen-
te Du Petit recomendaba la diueisit-Sn de 1as cataratas blanes
das. No debe soruvrendernos gue despuéa del descubrimiento de
la verdadera posicidn del cristelino y de 1z naturaleza de -

la catarata, el préximo paso fuese intentar extraerla. Saint
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Ives on 1772 extrajo una caterata luxada en le cémara enteri
or, $in embargoe el primer procedimiento quirdrgico de extrag
cién de la catarata se debe a Daviel, en 1747. Rl invento de
el oftalmosconio por Herman Von Helmholtz, en 1851, represen
$0 un nuevo gran paso, puss con este instrumento que 1land -
facoscovio, mostrd que el aumento de la curvatura de ambos -
1ados dal cristalino era debida a le acomodacidn. Con la in-
troduccidn de 1a ldmnara de hendidura vor Aullstrsnd en 1911
un nuevo capftulo importante vino a comvletar el conooimienw
to del eristalino, 8l podsrse estudiar las diferentes capas
que se vefan en el ojo vivo y en cuyo estudio contribuyé de
forma especlial Alfred voglt, en Zurich, en 1921.

con estas somerps pincelades llegamom a la época contem
porénea, tan repleta de homhres famosos en los innumerables
campos de la especialidad oftalmoldgica, no importa de qué -
nacionalidad, ya que todos loes pafses pueden rendir tributo
de admiracidén y respeto & sus resvectivos hombres de ciencia
no voy a mencionarlos ya que la lieta eerfa interminable,.(1)
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-~ DEPINICION -

CRISTALINO.- (del latfn cristallinus adj. cristal; del la--
tfn cristallus y éste del griego cristallos =
®hielon). (2, 3)+ Es una lente biconvexa transparents, si--
tuada en el polo anterior del globo ocular (4),inmediatamen
te detrds de la pupila del ojo de los vertebrados y de los
cefalépodos (2), entre el diafrdgma iridopupilar por delan-
e y o1 cuerpo vftreo por detrds, en 1s unidn de los dos v=
tercios posteriores con el tercio anterior del ojo (3). De
estructura avascular, incolora, de 4 mm de groser y 9 mm de
didmetro (5), suspendido en el eje dptico por le eénula (6)
Su funcidn es intervenir en el mecanismo de 1a acomodacidén
por medio de €1 presenta un foco variable gue le permite en
focar en la retine objetos vietos a distancias veriables. -
(M.
LUXACION.= ( del latfn luxatio - onis; dislocacién ; pig -=
Prefijo latino que significa inversidén 4 separa-
cién; prefijo griego con la significacidn de dificultad, de
sorden, imperfeccién, mal estado. Locus g luger).(2, 3, 8).
Dielocacidn permanente de una parte del cuermo { ectopia).
ECTOPIA.- (Dol griego Bk fuera, tovos lugar), anomalfa de -
situacidn 4 posicidn de ¥n érgano, especimimente
eongénita.(3).
LUXACION DE CRISTALINO.- E® el cambio en la posicién del ==
Cristalino por alteracidn de sus -~
medios de fijeza » la zénula » (3, 9), puede ser parcisl -
1landndose subluxacién, 6 complete denomindndose luxacidn -
afcese cuando el cristalino abandona por completo la fose ~
patelar para caer hacfa adelante en la cémara anterior & ha
cfa atras en el cuerpo vftreo.(10).

-0 =



- GLOBO OCULAR =

Kl aparato oculer est{ constituido vor un conjunto de
estructuras cuya finalidad es la de recibir los estfmulos -
luminosos del exterior, codificarlos y transmitirlos al ce-
rabro, lugar donde realmente se produce el fendmeno de la -
visidn. El Srgeno receptor de los estfmulos luminosos es el
globo ocular,(4Y.

X globo ocular es un drgamo par situsdo a dmbos lados
de 1a 1fnea media entre la parte anterior del crdnec y el =
muciro facial, alojado en una cavidad Ssea denominada érbi-
ta. (6).

riene forma casi esfdrica, un difmetro anteroposterior
de 25 mm, didmetro vértical de 24 mm, didmetro horizontel -
de 24 mm. Peso 7 gra. un voldmen de 6.5 cc.(7, 11}

Se encuentra constituido por tres capas concéntricas -
1a més externa 1a esclern, es la capa resistente gue se con
tinda en 1a parte enterior con 1la cdrnea, de la misma Con-—.
sistencia pero transparente. La capa media denominada uvea
( ror su analogla con un grano de uva sin piel)(7), es una
tinica de tejido laxo pigmentmdo, ricemente vasculerigada.
18 cepe mfs interna la retina, membrana nerviosa altamente
diferenciada cue constituye el receptor visual.(7, 11).

En su interior presmenta tres cdmaras; cdmara anterior
en la cusl se encuentra el fngulo para el drensje del humor
acuoso limitada por el endotelio corneal, el é&ngulo cameru-
1ar, le superficie anterior del iris y el opérculs rusilar.
cdmara posterior limitada por la superficis posterior del -
iris, cuerpo ciliar, hialoides anterior, ecuasdor y superfi-
cie anterior del cristalino. Cémara vitrea que se encuentra
ocupadn en su totalidad por el humor v{treo, limituda vor -
la sunerficie posterior del cristalino, gdénula, y la retina

- continda -
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(12).

Bl contenido del globo oculer este conformado por una
serie de eatructuras transparentes a saber g humor acuoso,-—
eristalino, humor v{trec.(7). Para su estudio el globo ocu=~
lar se divide en dos segmentos : 1.-segmento anterior que ~
se encuentra constituido por; cérnea, crietaline, irise, dn-
gulo iridocorneal, cuerpo ciliar, cdmara anterior y cémera
vosterior. 2.-segmento posterior que se encuentra formade -
por; esclera, coroldes, retina, vitreo.(7).

Bsta pequefla esfera presenta funciones diferentes ¥y ea
pecfficas: 1.-Elementos fibrosos de troteccidn; esclera Yy -
ofrnea. 2.-Elementos transparentes de funcién &ptica; cédr—
nea, humor acuoso, cristalino y humor vitreo. 3.=Flementos
encargados de la nutricién; coroides. 4.-Elementos encarga—
dos de la scomodmcidn; mfsculo ciliar, oristalino. 5.-Fle—
mentos encargados de la regulacién de la 1dz; iris por me--
dio de 1la pupila. 6.~Flemento sensorial encargado de capter
y vrocesar los estimulos luminosos; retina. (9¥.

Los globos oculares, la via visual y la cortega oeeipi
tal constituyen el sistema visual.(13).

-0 -
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= CRISTALINO =

Rl cristalino es une lente biconvexa transparente, si-
tuada en el polo anterior del globo oculer (4), inmediata--
mente detrds de lz pupile (2), entre el diafrdgma iridopuvi
lar por delante y el cuerpo vftreo por detrds, en la unidn
de 1los dos tercioe posteriores con el tercio anterior del -
ojo (3), de estructura avascular, incolora, de 4 mm de gro-
gor ¥y 9 mm de didmetro (5), suspendido en el eje dotico wor
1a génula (6).

pimensiones; didmetro en el recién nacido 6 a 6.5 mm =
al final del primer afio 7.5 mm, entre 2 y 3 aiios 8.8 mm, a
los 12 afios 9.2 mm.(14), en el adulto oscila entre 9 a 10 -
mm.{11). Su grosor en el nifio pequefio y en el recién nacido
oscila entre 3.5 y 4 mm. Entre los 4 y los 15 afica un orome
dio de 3.9 mm,(1). Bn el adulto en de 4 mm en promedio(ll).

Radio de curvatura de la cara anterior; en de 5 mm en
los nifios pequefics (14), en el adulto es de 10 mm en reposo
y 6 mm. en acomodacién méxima (11). Radio de curvatura de -
la cars pesterior en ol nifio es de 4 mm., en el adulto 6 mm.
en reposo y 5.5 mm. en acomodacién méxima. purante la acomo
dacidn 1la curvatura anterior se acenta conmederablemente -
en relacién a la modificacién que sufre la curvatura poste-
rior (1).

El cristalino es casi esférico al nacer, se hincha con
siderablemente &l final del segundo aflo de vida (1). La ca-
ra anterior es menos curva que la posterior, por lo que el
ecuador cristelineano se encuentra siempre mds hacfa delan-
te que el centro de la lente (13.

El peso del cristalino mumenta con la edad. Al nacer -
pese aproximadamente 65 mg. c¢ifra que debe doblarse al fi-—
nal del primer afio (1), en el adulto jéven es de 190 a 220

- continda -

-12 ~



mg. en el ojo emétrope (11). El veso del cristalino aumenta
més lento y progresivo conforme avanze la edad (1). KL veso
varfa también con los defectos de refraccidén, alcanzando un
mayor vpeso en loa ojos miopes (1)«

Se le estudian una care anterior, una cara vosterior y
un ecundor. El ecuador cristalineanoc es un dngulo de unidn
agudo pero con extremo redondeado. Tiene un asvecto dentado
por une serie de elevaciones y depresiones, debidas a le 13
sercidn en ramillete de 1a 2dnula, siempre existe un easna-.
cio de 1 mm entre las elevaciones del ecuador del cristeli-
no y los procesos ciliares,{l, 11).

Bstf constituido por células elongades, no nucleadas y
transvarentes, cue forman las fibraes del cristalino que se
superponen uniendose en dos suturas. Las fibras formen el -
nicleo (embrionerio, fetal y del adulto) y la corteza del =~
eristalino. yn epitelio subcavsular que es una capa de 0613
las cdbicas situnda en la cara anterior y ecuandor, son céin
les germinatives de donde se originan 1la fibras (1, 7, 10,
14), La cépsula del oristalino ( cristaloides ) es una mem-
btrana eldstica que 10 rodea en su totalidad, mantiene su 12
tegridad, le da forms,(15), Es una membrana anhista cuyo —-
grosor varfe segin las regiones. Por delante, la rona mds -
gruesa estd situada a 3 mm por fuera del centro; en la par-

te posterior, la gona mds gruesa se sitds mucho m€s cerca --

del ecuador. (11),

Bn 18 Cdosula del cristelino me dietinguen 3 elementos
1.~ membrana pericapsular, es una capa muy delgada situadms
en la extrema neriferia su grosor es de 1 a 2 micras, 2.= =~
1la cristeloides ovropismente dicha aque tiene un groaor de 20

micras, constituida vor formaciones lemelares rodesdas yci

- continda -
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mentedag vor una pustancia de asvecto granuloso. 3.~ 1a la-
minilla zonular nue aparece en la regidén escuatorial y en —
los 2/8 de las caras pre y retroecuatorial. Bsté etravesada
vor 1a fibras de le zénula que ven a insertarse en la mem--
brene pericapsular o en el esvesor de la cfosula.(1ll). La -
capsula del cristalino es la membrana méAs fuerte de todo el
cuerpo, es eldstica y maleable, resistente a la ruptura. ra
fuerza de la cfpsula disminuye ante una catorata.(16).

ra zénule es un sistema de fibras altamente resistente
nue actua como ligamento suspensorio, y transmiten al cris-~
tnlino la contraccidn del misculo ciliar.(l, 11). Las fi---
bras zonulares nacen de las célulns epiteliales de los va--
lles ciliares & de la superficie lateral de los procesos c&
liares pars insertarse en le membrana nericapsular del cris
talino (16). Se insertan a 0.5 mm del ecuador y terminan a
1.5 mm del ecuador tanto en su cara anterior como en su ce-
ra posterior agrupandose segin su or{gen, trayecto e inser-
cidn en : orbiculo-capsulares vosteriores, orbiculo-cavsulsa
res anteriores, cilio-capsuleres posteriores, cilio-scuato-
riales, y cilio-ciliares ( orbiculociliares, interciliares)
(11). 1as fibras zonulares separan & la cdmara posterior en
3 espacios; pregonuler, intragonular & espacio de Hannover,
y retrozgonular o cansl de Petit.(l).

1as8 fibras tienen un grosor variable de 2 a 8 micras -
en promedio, su longitud es de 6 a 7 mm.(11).

-0 =
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= FISIOLOGIA DEL CRISTALINO -

El cristalino presenta dos funciones principoles; la =
primera consiste en mantener su transparencia mediante un =
complicado cimulc de actividades metabdlicse. y segunda fun
cién contritulr el sistémica didptrico de refraccidén del -
globo ocular (15).

M ojo humano esté constituido de tal manera que cuan-
do mse ﬁalln en revoso 108 rayos de liz provenientes de un -
objeto distante son enfocados sobre la retina.(7), Bste fo-
co es variamble al poner en juego la acomodacidn, nue es la
capacidad de enfocar en la retina ohjetos vistos a distan-
cias variables ( ancuellss menores de 6 métros), modificando
la forma del crietmlino (17).

Bn el ojo emétrope cuando el cuerpo ciliar estd en re-
poso, 1a imdgen de un objeto en el infinito ( mds 8114 8e 6
pétros) estd enfocada sobre la retina y el poder del crieta
1ino en minimo. Para enfocar objetom préximos ( a une dis-—
tencia menor de 6 métros) el misculo ciliar se contrae, re-
lajando asi la .zdnula. 1o que dimsminuye la tensidn des 1las -
fivras gonulares sobre la cépsula cristalineans, esto modi-
fica 1a forma del cristalino, mmt.nndo sus radios de curs
vatura y dieminuyendo su didmetro, de ests menera amumenta -
su fndice de refraccidn, aumentendo asi su voder Sptico, --
(13). 1a acomodacidén es un acto reflejo Tiesto en juego =-a
constantemente (7).

~ 15 -
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-BE?*IO0OLOGIAS~

con fines diddcticos he agrupado en forma arbitrariam las ai .
ferentes entidades en congénites y adouiridas ¢
I.= CONGEIITAS 2
sfndrome de marfan (5, 12, 18,).
sfndrome de warchesani (5, 6, 7, 10, 12, 18).
sindrone de Mhlers Danlos (19, 20).
Homoeiatinuria (20, 21).
Bctovia lentis simple (defecto genético esvorddice) (22
Aniridia congénita (23),
pusencia hepdtica de cofactor molibdeno (24).
Hiperlisinkaia ( 7 )&
Oeteogénesis imperfecta (19, 20).
Oxicefalia (20).
nfermedad de crouzonts (20).
gfndrome de Sturge-Weber (20).
Son enfermedades sistémicas de los tejidos de sostén, -
que producen un defecto en las fibras zonularses.(12),
3.~ ADQUIRIDAS ¢ ’
Bsponténea (en ojos predispuestos)(6};
uionia elevada (6, 18).
Estafiloma anterior (6).
Queratoglobo (6).
puftalwus {25).
Mualquier entidad que elongue el globo ocular, cau-=-
sendo una degeneracién zonular con fécil ruptura de
la misma snte cualquier sesfuerszo vor afnimo que este
sea, (6).
traunditica (5, 6, 18, 21, 26).
Complicacidén de la clirugfa de catarate (26).

Tumores uvesles nnteriores (18).

- continda -



ciclitis crénica ( 18).

catarata hipermadura (18, 27).

Sifilis (28).

picadura de abejs (29).

complicacién de iridotomfa con YAG laser (30).

-0 =
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- PRECURNCTI A =

1.8 luxacién de cristalinoe es una entidad poco frecuen-—
te, en un hospital ingiés (Hosvitals for Sick ¢hildren, Lon
don) durante 10 aflom comprendidos entre 1978 y 1988 we in-——
tervino cuirdrgicanente a 224 pacientes vedfatricos por sno
melfms el cristaline, de ellos 12 pressntaron luxaeién del
cristaline, 10 que equivale aX %.3%5 €. (N).

Lss entidsdes nosolégicas que pe acompaiien de alguna -
variedad de sctopia lentis son tssbién de baja frecuencia =
de presentacifng La howocistinuria ss presenta en uno de c&
da 52!544 nacidos vivos en Irlands, 10 que squivale al - -

0.0019 £ (32). Como complicacidn ds cirugfa de catsrata es- -

pecfficanents en extraccidn extracapsular ds catarata en el
4.8 4 de los procedimientos hay dierrupcifn sonulo-cavsler
ésta ocurre durente la exmresién del micleo en el 0.84, &u-
rante 1la limpiezs cortical en el 3.2 €, &xrante 1la remocidn
del fleco capsular mterior en el 0.4 %, Gurate o1 wlimie
eto 4¢ 1a cdpsuls posterior em sl 0.4 €. La pératds de vi-
treo se presento s ol 2.4 %. Bstes &atos se odtuvieron al
estudiar 250 casos ds N.E,C.C. planesse.(33)3

» un estudio & luxmcifn eongénita de eristaline se -
reviearén 11 pacientes de los cusles 4 tuvieron S. de Nar—
fan ( 36 % ), 3 tenimn ectoniam lentis simple ( 27 $), 2 tu
vieron homocistinuria { 18 % ) y 1o 2 restantes presenta-

ron 5. 4¢ parchesmi { 18 £ ), (34). B getados Unides 1a -

incidencia de homocistinuria es d¢ 1 eu cada 200 000 naci--
dos vivos, y ds 8. de Naxrfan es 4 4 2 6 casos por 100 000
habitantes.{35). En las dos terceras partes 4s 108 pacien--
tes con S de Earfan presmntemn ectovis lentis {25). Ia sifi.
1lis en Retadons Unidos es de 7.4 camos vor 100 000 habitan——
tes y hay 239 casos anusies de sifilis congéntts (36).

- 18 -



- MANIFESTACIONES CLINICAS -

18 dislocacidn del cristalino nuede ser congénita 4 ad
quirida; y también parcisl 4 complets. Para que se luxe el
eristelino ho de haber algdn defascto en el ligamento suspen
sorio ( génule ) como atrofia, rotura, estiramiento & dese-
rrollo imperfecto.(37).

MANIPRSTACIONES DE SUBLUXACION DE CRISTALINO s

subluxacidn de cristelino es cuando el lente se ha des
plasado, pero un remanente del mismo se encuentra dotrde -
del iris en la fosa oa.talur.(zn"; Bste desplagamiento vigu-
almente provoca visién borroea (5, 9), si el desplaranmients
es mfnimo y el cristalino se encuentra detrds de la pupila
diche visidn borroea es debida al astigmatismo. y miopiam lem
ticulares (23). Asi como por el defecto ovrismdtico que indu
ce el cristrelino desplazado. Si el desplagamiento es mayor
¥ deja libre perte de la puvila, le visién borrosa es debi-
de a que existe una parte hipermetrdpica mlta ( la varte £-
foaca de la pupilse) y una varte midoice { aue correaponde a
1a parte cubierta por el cristalino, ode por no tener la —-
traccidén uniforme de las fibras gonulares tiende a 1la esfe~
ricidad). Adends pe puede presentar diplopia monocular por
1a reazdn antee expuesta (2, 23);

Iridodonésis, se presente vor 1a pérdida de enoyo por
parse del iris, que normalmente descanss en la cars anteri-
or del cristalino { 23), por esta misme razén la orofundi--
ded de la cémara anterior es desigusl. Yacodonésis se Tre--
sénta por que el cristalino he perdido parte de sus medios
de soetén. ranto la iridodonéeis como la facodonéeis se pre
sentan mi estd rota el 50 % de 1l zénula & mée {24), Duran-
te 1la vigién cercans hay dieminucidn de 1a mgudeza visusl -

POr ol compromiso de la acomodacidn por 1la ruvtura zonular,

~ continda =
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(37)s K1 desplazamiento vuede conslsatir en la inclinacidn - -
de uno de los bordes del cristelino 6 en un desplazamiento
1steral hecia arriba, abajo, adentro 4 afuera, 10 que le da
a 1a c{mara una profundidad desiguel, siendo més profunda -
donds falte el cristalino, el borde convexo del cristalino
.maeda generalmente observarse en alguna varte del campo pu-
pilar, (37

Kl vitreo mzede herniarse cerca de 1a pupila 6 hacer =
protrusién entre los mérgenes dc 1la punila y el iris, § en
los mArgenes de 1la circunferencia del lente, provocando un -
Qa por bloqueo pupilar.{38Y.
IAHIP'SSTAGIOHRS DB LUXACION DE CRISTALINO ¢

L,a luxacién de cristalino es cuendo 61 crietalino ha -

pérdido su relecidén con la fosa patelar, generalmente ocu=-
rre nue 8l cristaline se va hacfe atras, al cuerpo vitreo -
en donde normalmente se Yo en pars plans sobre el cuervo ci
1iar o en &l ecuador del globdo. Nenos frecuente es el paso
del eristalino & travée de la pupile hacfa cdmare snterior
pero cuando esto ocurre por 1o general ee trats de un cris-
talino de menor tmmafio aue o) noraal (38).6 bien que la per
sone @8 encuentre realirzando alguna labor cercana, con lo =
que e} cristalino estf en méxima acomodacidn, lo cusl dismi
nuye su didmetro facilitando aai su pamo a cémara mtenor:
En oontusiones més severas cuando hay lesi’n § ruptura de -
los tejidoms intraoculares el oristalinc puede dislocarse al
esproio subrretineano, subcoroideo ¢ subconjuntival.( 38),
Se produce visién borrosa por aue la mupila es dfaca,
iridodonésis {5, 25), puede haber cuadro de glaucoma ya gea
por blogueo pupiler por hongo vitreo 4 inducido por el eris
talino, esto es cuando el cristalino se luxa hacfa atrds. -

- contimfa -
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Si el cristelino se luxa hacfa cémara asnterior, la vieién -
borrosa es por le miopia debida a un cristalino que tiemde

a 1a esfericidad y cuye situacién es anterior a la normal,

hay glaucoma agudo por bloqueo pupilar, por bloqueo #&ngul axr-

el cristalino se reconoce con facilidad, si es transparente
aparece como una gota grende de aceite con un borde curvo y
dorado. La cdmara anterior es de mayés profundidad (37), eI
iris oo ve magnificado por la eefericidad del cristaline —
(23). E1 contacto ocon el endotelio wroduce edema cormeal ~-
que puede contrituir a la visidn borrosa.

- 21 -



- PATOLOGIAS ASOCIADAS A ECTOPIA LENTIS -

A continuacién expondré un breve remimen de las patolo
glas cue més frecuentemente sa asfcien m luxacién de cristm
1ino, haciendo hincapié s61c en los asvectos mfs relevantes
¥ de mayor importancis nara el oftnlmflogo en cada una de -
ellas,

¥l presemte trabaje no pretende agoter el tema de di—
chas patologfas, y= que la mayorfa de ellas se encuentra fu
era del campo de nuestra especialidsd’

SINIRONE DE NARFAN.- Bs un trastorno hereditario del teji-
4o conjuntive en le cue existe un de~

fecto genéticemente doterminado en la biosfntesis de 108 —-
componentes estructureles de fote tejido por trastorno mets
bélico 32 la colégma y la elastina, caracterizado por un -
crecimients y un aspecto corvoral anormales, vor trastornos
oculsres y cardiovatfa (19}~

Bete sfnarome fué descrif{o nor vég nwrimera por Warfan
on 1896. Werencia: es ususlmente una slteraciép sutosleice
dominante ¢on alto grado de pmetrancia, en un 50 € es una
alteracién sutosdmica recesiva de venetrancia variabls. pe
108 casos smporddicos el 50 £ se relaciona con nedres de e-
dsd avanzads (39).

risiopatolégicaments 1a blosfntesin de la colfigens in-
voluera 11 enziman, 13 cofactores y estén vor dilucidarse 9
nds, investigaciones recientes hacen sospechar que 1a alte~

recién se encuentra a nivel de los enlaces crurados de alde.

hido y coldgens a nivél de las hélices triples que resultan
de 1la condenzacién de 2 enlaces cruzados no reducibles, 1o
que mltern la coldgena tipe T.(39).

- continde -
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wo tiene uredileccidn por raza 6 sexo. Clinicamente se mani
fieata -or alteraciones a nivel; misculoesoueldtico, ocular
cardiovascular, urinario y genital.

4 niver misculoesqueldtico nresenta ¢ habitus exterior
longilfneo, mracnodactilia ( dedos largos en manos y vies),
('28), huesos largos de mayor longitud a la normal, el vael-
ente es méds alto comvarado con la media de su edad o dec sus
familiares, brazos excesivamente largos, la longitud de am-
boe es mayor a la estetura del wnaciente, Xifoscollosis, hi-
perelasticidad de las erticulaciones, genu recurvatum (35);.
pectus excavatum, escoliocsis a cualquier nivel de la colum-
na vertebral gue empeora cuando se acelera el crecimiento -
en la adolescencia {'40), hipotrofis mupcular que ocasiona -
hernias diafragmfticas e inguinales, y asoecto de constitu-
cidn delgada (28).hivotrofia del panfeculo adiveso, pie pla-
no (18),prognatismo, paladar arqueado (25).

4 nivel cardiovascular preeenta ¢ dilatacién adrtica,
aneurisma disecante de la adrta(28), se deben & rupruras de
las fibras eldsticas de las oaredes vasculares, sumento dsl
depdsito de coldgeno y proliferacidn de las célules muscula
res lisas, debido & los enlaces cruzedos defectuosos del co
14geno y la elmstina. Pambién hay estiramiento de las val--
vas adrticas lo que produce insuficicncia vascular progresi
va, puede ocasionar insuficiencia ventricular izquierda y -
muerte (40). Bstos pacientes corren el riesgo de una endo--
carditis. Bl ecocardiograma &s ¢l mejor método para diamo_s
ticer temovranamente estas lesiones, hay que examinarlos anu
almente. Cuando el didmetro adrtico es mayor de 5.5 ems se
pueden prepentar: ruptura adértica, aneurisma disecante. En
eote etava estf indicada la cirugfa profilfctica lo que ha

= continda ~
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digminuido la mortalidad en un 10 %.(35),Las enomalfas car-
diovasculares se presentan en un tercio de los vecientes =
con marfan. Kl proceso degenerativo de la ténica media es -
1r responsable del eneuriema disecante. 31 la dimeccidn se
presenta en forma aguda el vaciente nresenta dolor penetra_n_
te en el precordio.(25}.

A mivel pulmonar presents g lobulaecidm anormal, malfomuoi.g
nee qufsticas, aplasia pulmonar, enfigema progresive y och~
sionalmente fibrosis ('25).

A nivel genitourinerio: presenta ¢ disminucién de los movimi
entos, peristflticos del uretero lo que predienone & brotes
de pielonefritis recurrente{25).Aumento de la excrecidén urt
naria de hidroxiproline (20). Infantilismo { 18).

A nivel dérmico presenta 3 hiperelasticided de ia niel (23)
A nivel obstétrico uresenta g aumento en 1la incidencie de -
abortos tempranos esponténeos, (35).

A nivel 0ftalmoldgico presents ¢ Subluxacidén de eristalino
o8 1a mds frecuente de 1ss snomalias oculares (39), segin -
el autor que se revise, cembia la dlreccidn de la subluxa—
ciéni suverior, 6 supero-nasal(25), supero=temvoral (20§, -
superior y nesal (28), superior en el 79 £, la aislocacidn
@5 bilateral y seméftrica, raramente progresiva (25). Wiovis
ptosis, megrlocSrnea y escleras arules. K1 fngulo de 1la cf-
mara snterior muestra una configuracién inmadura{20j. EL —
cuerpo cilier es inmaduro, con hipopldsia de 1o0s elementos
musculares,(25), los procesos ciliares se extienden esporé-
dicamente has¥a la superficie posterior del iris, El iris ~--
muestire heterocrom{a por zonas de hivovigmentacidn eepeeig
mente en la periferim, presenta hipoplasia del miaculo dila
tador lo que dificulta 1a midriasis de estos pacientes{20}.

= continda -



L8 transiluminacién muestra un iris muy vosterior cque ee 1!_:
serta en el cuervo cilisr. Se pueden encontrar colobomas de
cristalino, esferofdquia y cataresta. Degeneraciones retinea
nas paeriféricas, sfndrome de traccién vitrea periférica y
retinovatf{a periférica pigmentarim, y vor lo nnteriormente
exvuesto desprendimiento de retina (25). #leucoma crénico -
por las malformaciones de iris y féngulo, ¢ presentarse en -
forma aguda por bloqueo pupilar por aislocacidn del crista-
1ino.(25). Por 1o general 1la visidén de estos vacientes ea =
buena, 1la cuarta parte de ellos presentan agudeza visual de
20/30 ‘6 mejor, 1a reduccifn excesiva de la visién se debe &
luxacién de cristalino (23). EL cristalino puede luxaree ha
ofa cémars posterior, cémara anterior & hacfa vitreo. m &£~
rea de interfase entre la cépsula del cristalino y las fi—
bras gonulares ea de apariencis anorma), esta anormalidad -
e 1a adhesidén ronulo-capsular da como resultado luxmciém =
de cristelino, ya que la zénule ss encuentra norsal.(20).Mm
algunos nacientes 1a ectoria lentis puede ser ol inico e~
tigma de 3. de marfan (28). La cérnea puede estar aplanada
18},

NOo existe ningin tratamiento para combatir el defecto:
o defectoms fundamentales. Las comvlicaciones cardiovascula-
res se tratan como cualguier otra valvulopatfa aértica. ic-
tualmente se investige la indicacidn de vracticar una repa
racidn profildctica de 1la aorta ascendente antes de cue s-
ta se dilate. 3e aconseja asimismo: el empleo de propranoclol
(40): oftalmologicamente 1 tratemiento quirurgico estd in-
dicado cuando hay formacién de catarata, dislocacidn de _==
cristelino. y glaucoma, desprendimiento de retina. Estos =

procedimientos sin embargo presentan frecuentemente las si-

- contimda -
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guientes complicacioness pérdida de vftreo, incarceracién -
de vftrep en 1le herids, prolapso de iris, edema cormeal, hi
phema nostoneratorio, iritis versistente vostoveratorim, —=
desprendimiento de retina. Aproximadamente el 50 £ de loa -
pacientes con sfndrome de marfen son diegnosticados por el
oftalmfloge ( 25)d
-0 =
SINIROME DB WETLL-MARCHESANI.~ Pembidn conocido como: diastro
fia mesodérmica hiperplésica

carscterizado por ser un padecimiento generalizado del teji
do conectivoe cue se manifiestas por mlteraciones esqueléti--
cas y oculeres,
. ®n 1932 weill describic una seri dé pvacientes con tam
1la bsjs, dedos cortos y gruesos y luxacidn de cristalino.
En 1939 Marchesani rsporto y deseribid las alteraciones de
un sindrome distinta, desde entonces lleva el nombre de am-
bos sutores,(25). Herencis autosémica recesiva de penetran=
cia variable (20). Hombres y mujeres se ven afecatadas por
igual(25). Se le considera una condicidén genética familiar
heterogénea (41),
¥anifestaciones clfnicas g retraso mental (28). Talla baja
constitucién gruesa, rigidé€z articular y con escaso movimi-
ento, retrasc en 1a osifiecacidn de los huesos del carpo, us
nos y dedos gruesos y cortos.(23), buen desarrollo muscular
térax ancho en barril, nudillos vrominentes, articulaciones
con marcads limitncién en movimientos mctivos y pasivos(2%)
bracuicefalia, plel gruesa y abundante, braguimorfismo, pa=-
nfculo adinoso grueso(39).

Oftalmologicamente uresenta g alto grado de miopia, la
capacidad visual con correccidn es de 20/60 § menos, ¥l —=-

cristalino es de menor didmetro y de mayor grosor= micro-es

- continda -
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ferofagquia esta condicién favorece la luxacién hacfa cdmara
anterior, vosterior, o hacfa abajo, tambien puede rotar en
su eje. comunmente se forma catarate. 1a frecuente disloca-
clidén anterior del cristalinc ocasiona apisodios repetidos -~
de glaucoma secundario de dngulo cerrado con blogueo puvi--
ler desarrollando sinecuias anteriores veriféricas. La sub-
luxacidén inferior del cristrlino puede sumentar la nresién
intraocular por ipritacidn del cuerpo ciliar lo que produce
una produccién aumentada de acuoso, ademds ocasiona #ngulo
cerrado en dicha zona., Si se encuentra en cdmars anterior -
produce un glaucoma agudo refractario a tratamiento.. Se pue
de presentar hipoplasia vor efecto mecdnico en el cuerpo el
liar. Bl éngulo es anormel, presenta numerosas fibras pig--~
mentadas de-la rafz del iris hacfa 1s malle trabecular y 1f
nea de Schwalbe's, Se puede vresentar retinowatfa nigmenta-
ria y degeneraciones coroideas.(25)

Histoldgicamente el cristelino vresenta; vacuolas en-
tre las células epitelisles, licuefaccidn de fibras cortica
les, formando masas amorfas homogéneas. La cdpsula posteri-
or es delgada y puede permitir el pado de masms proteinfe—m-
ceas. Las células evpitelinles son mds eltas, el ndicleo re--
dondo con mfltiples poros. El didmetro nromedio de estos —-—
cristalinos es de 6.75 mm. su grosor es 25 4 mayor al nor--
mal.(42). Bl advenimiento de la iridotomir con laser ha dis
minuido las comnlicaciones quirdrglces, siendo ademds un mé
todo fdcil. Le lensectomfa es dificil en estos pecientes ¥
con alto riesgo de complicaciones. Sin embargo no se han Te
portado complicaciones con el sistema de aspiracidn irriga-
cidn con capsulotomfa anterior con YAG lmaer.(42).

genéticamente se le considera a éste sfndrome como una
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alterncion autosémica recesiva, sin embargo se hen detecta-
do femilias en donde padres e hijos estan afectadoe de ehf
que se conpidere cue también hay casos autosémicos dominan—
tea.(42).

108 hallazgos histopatoldgicos son sugestivos de que -
el dessrrollo del cristelino se detienc congénitamente en -
el feto de 5 a 6 meses con 1o cual el lente es de forme y -
aspecto fetal. Se enouentra una grén degeneracidén de los of
lulas evitelinles y mercada licuefaccidn y destruccidn de -
les fibras subcapsulares y corticales del polo anterior y -
posterior, esto indica 1a facllidad de aue se vresente cat&
rata ‘en estos pacientem. L8 degeneracién y necrosis de les
céluloe epiteliales pueden ser cesusadas por varios factores
incluyendo la edad, inflamacién, traumatismos, y cirugfa. -
Los cambios descritos en estos vacientes pueden ser origina
dos por factores ffsicos o mecdnicos, debido a que e8t08 ==
lentes presentan alta movilidad con 1o cual aumenta su con-
tecto con el iris, y el drea pupilar,(42).

-0 -

SINIROME DE RHLERS-DANIOS.-~ Es una fibrodisplasia m.porela!

tica caracterizada por hiperexe
tengibvilidad de 15 viel, le cual es extremadamente fragil -
excesiva mobilidad de articuleciones, subluxacidn de eriata
lino, escleras azules, estrins anglodea y keratocono, causs
do por un defecto coldgeno que me transmite como una condi-
cién dominante.(25).

Se debe a un defecto del colégeno sobretodo de losm ti-
pos I ¥y ITII.(40). La mayorfa de los casos se asocia con un
patrén autosdmico dominante con penetrancia variable. Sinem

bergo se han reportado familias con un patrén autosdmico re
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cesivo & ligado el X recesivo. Es conocido aue esta entidad
me asocia a un petrdn variable en su exvresidn y <l fnicamap_
te heterogéneo. Los tres criterios clfnicos para e].asificar_
1la son 1 piel redundsnte y frégil, articulaciones hiperelds
ticas y tendencie a sangrados.{39).

108 problemas clfnicos que plantea se deben sl grado -
de variabilidad en la hiperextensibilidad y fragllided cuté
nes, que puede condicionar una mala curacidén de las heridas
con formacidn de cicatrices poco resistentes. En las zonas
sometidas & traumatiesmos repetidoe se aprecian a veces ndd&
los violdceos (pseudotumores moluscoides), cquimosis e hiw--
pervigmentacidn cuténea. Pueden palparse esférulns subcutd-
neas caleificadan que se detectan radiolégicaments. Algunos
pacientes presgonten hiperlaxitud articular y las articula—
ciones tienddn a sufrir dislocaclones recidivantes. Otras -~
alteraciones esqueléticas son cifosie, dolores articuleres,
deformidedes de los plies, Los pacientes wresontar clertc -~
grado de fragilidad vascular y algunos sufren una muerte sé
bita por roturas de una viscera o un vago importente,{40)., -

otras manifestaciones clfnicas que se pueden vrescntar
son; eneurismas erterieles, hernia diafragndtice, defectos
congénitos del corazén, tracto reapiratoric y gastrointesti
nal, y genital.(40).

gftalmologicamente pueden presentars A nivel de la ni-
el de los pdrpados las miamas alteraciones cutdneas gque en
el resto de la economfa, Se evierte cpn facilidad. Es comdn
la endotronia, escleras azules y gleucoma. Ectowia lentis,
retinovatfa proliferativa, hemorragias retincanas y desgoren
dimiento de retina. gotee snormalidades se deben a una dis-

minueidn de la tensidn normal de las fibras coldgenas 1o —
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cual se debe en slgunos casos & una deficiencia de hidroxi-
lisina,(28).
panto clfnica como gendticamente el S. de Ehlers-—Dan——
los es heterogéneo se clasifica en 9 subtipose
I.-Grave; herencia sutosémico dominante, me caracteriza por
) hiverestensibilided cutédnea, fragilidad vasculer, frinb&
1ided hfstioca, cicatrizecién defectuoen, hiperlexitud arti-
cular, rotura precoz de las membranas fetnles. defecto blo-
qufmizo desconocido.
IT.~Leve; herencia autosdmica dominante, se caracteriza por
hiperlaxitud articular leve y limitada a las manos y —
los pies, manifestaciones cutdnens leves., defecto bioquimi-
co desconocido,
III.-Hipermdvil benigna, herencia autosdmico dominante, se
caraxteriza por hiverlaxitud erticular importente y genera-—
lizada con complicaciones. manifestuciones cutdneas mfnimas
defecto biogufmico desconocido.
IV.-Bquimética tipo arterial de Sack;heroncia formas nutosé
mico dominente y recesiva. se caracteriza vor piel fina
y heterogénea con red venosa prominente, fragilidad vascu=-
ler, roturas arteriales y viscerales, acrogeria, hiperlaxi-
tud limitada a los dedos de las manos. Defecto bioqufmico -~
heterogéneo, diemirmcidén de la sfntesis de coldgena tivo
III, otros presentan menor secrecidn de los mismos 6 canti-~
dades normales de colfgena tipo IXI pero anormal,
Ve-forma’ ligeda al cromosoma Xjse caracteriza vor viel ex--
tremadamente lexa, moderademente frégil con mala cicatriza
cidn, tendencim a equfmosis y discreta hinerlaxitud articu-~
lar. Debido a un defecto de la lisinanoxidasa,

VI.« Por déficit de la hidroxilisina ocular; se hereda en -
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forma autosdmica recesiva. se caracteriza vor nifics nderrum
bados®, .piel blanda aterciopelada, dislocaciones articula--
res recurrentes e hinermovilidad articular, microc6rnea,.r_g
tura de lo8 globos (estafilomas), cifoscoliosis. Se debe a
disminucidn de la hidroxilisina del colégeno tivo I y IIT -
por un defecto de la lisinahidroxilasa,
VII.-Artracaldsia mfltiple congénita, herencia autoadmica -
recesive, caracaterizada por nifiog derrumbados, erticu
laciones con hiperlaxitud y dislocaciones mercadas, modera-
des manifestaciones cuténeas, facies peculiar. Se debe & un
defecto en la procolégena-peptidasa y nor defectos estructu
réles de 1la cadena alfa.
VIII..Asociada con periodontitis; herencia sutosémico domi~
nente. Se caracteriza por distensibilidad cuténea, fra-
gllidad vascular e hiperlaxitud articular, con tendencim a
grandes cicatrices, enfermedad veriodontal grave, con resor
cidén del hueso alveolar y pérdida de dientes.defecto bio——-
qufmico desconocido.
1X.~- pefecto de la fibronectina; herencia autosémico rece~
siva, caracterizada por asspectos de los tivos IT y IIIX
més grandes estrfas de distensién, tendencie e la formacidn
de ecuimosis. (40).
-0 -
HOMOCISTINURIA.~ Ba ¢l segundo defecto congénito del metabo
1lismo de los eninodcidos, debido & un blo-
oueo en la sfntesis de cistationine, lo cue ocaesiona alters
ciones del tejido conectivo caracterizeds por lesiones a ni
vel ocular, misculoesquelético, sfstema nervioso central, y
cardiovascular.(39).

Se debe a'una deficiencis de la enzima hepética cista-
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tionin beta sintetasa la cual controla la sfntesis de cista
tionina, interviene en la degradacidn de homocisteina en :
cisteina. Bl resultad es un blorueo bioqufmico que vrovoce
una acumulacidn de homocistefna, con un aumento en la con--
centracién del aminodcido en sangre y orina(25), ILa homocis
tefna me ha encontrado en conjuntiva, plasma, 1fcuido cefa-
1o raqufdeo y orina.(25).

El bloqueo metabdlico ocasiona un defecto en la forma-
cién de colfgenn.(35). Se tranemite en forme autoadmico re-
cesivo, (39). clfnicamente presentan ¢ talla elta con rela-
cidn Aisminuida del segmento superior al inferior, longitud
aumentada de los brazos, pectus excavatum § carinatum, esco
liosis y eracnodactflia, tendencia a la rigidég de las erti
culaciones, osteovnorosis generalizeda lo cue puede ocasio—
nar fracturas patolégicas. Rxiste vredisvosiciém a trombo--
sis arteriales especialmente durante la cirugfa.(19).Muerte
premature por infarto de miocardio, embolia vulmoner, 108 -
accidentes cerebrovasculares no son frecuentes,(25) loe fe-
ndmenoe tromboembdlicoe se deium a un sumento en lz egrega-~
cién plaquetaria,(32). Hay disminucidén en la circulacidn ve
riférica 1la cual se torna lenta, las plaguetas disminuyen -~
su vide media(20),

Se presenta retraso mental en el 50 £ de los casos — -
(35). 0ftalmoldgicamente presentan ectopia lentis con des—-
plagamiento inferior, como la zonula es defectucsa hay dis-
minucién de la acomodacidn.(40).Kl 3C £ de los pacientes -—
presentan dislocacién 6 subluxacién del cristalino, ocurre
a tremprana edad pero no antes del primer affo de vida (25},
comunmente se disloca hacfe cémara enterior o en direccidn
inferonasal, est{ contraindicada la midriasis vor la nosibi
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1idad de una dislocecidén hncfa cémara anterior & un glauco-
ma secundario por blogueo punilar.(23). Miovia, catarate y
desprendimiento de retina también se pueden presenter.(35).
La subluxacién infero nasal del cristmlino se presenta en -
1a terceru parte de los pacientes a la edad de 5 afios, ¥y en:
todos & la edad de 25 aflos, Se debe & un defecto primario -
de 1as fibras zonulares 1las cuales presentan desorgmnizaci-
dn de gu estructura con retraccidén de la menmbrana basal del
epitelio ciliar no pigmentado, se debe a un defecto en la -
formacidn y posterior degeneraciédn de la zénula cilier,(25)

31 ocurre un blogueo pupilar 6§ una dislocacién completa ha-

cfa cdmara anterior se requerird un tratamiento de urgencia
fambién se puede presentar dislocacidn hacfa cavidad vitrea
Otras manifestacionem frecuentes son; mionir, eatrabismo y

desprendimiento de retina. ¥enos frecuentes son la catarata
esferofaguia, degeneraciones retineanae paeriféricas, atro-
fia dptica, y oclusidn de la arteria central de 1a retina -
(43). E1 diagnéetico me realira medisnte la deteccidn de ni
veles elevados de homocistina en orina mediante cromatogra-
ffe § con el test nitropruseide(23), y electroforesis de —-
protefnas (35). E1l tratemiento temprano. en el neonato evita
la presentacidn de ectopia lentis, comparado con un 70 € de
los pacientes que no lo reciben, en estudios reslizados la

ectoovia lentis de desarrollo y progrese en pacientes en —~—
guienes se realizd un diagndsiico y trataniento tarafo a ne
sar de un estrechio contro} metebélico., ¥l riesgo de las com.
plicaciones oculares en homocistinurie se pueden reduciyr -
gustancialmente en vacientes a quienes se diagnestique y ——
trate en las primeraes 6 semanas de vida.(sz);'

Pl tratamiento es a basc de ddsls masivas de piridoxi-
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nar a una d8sis diaria de 500 a 1000 mg, cuando es efectiva
1la respuesta metabdlioca se aprecia en los primeros dfas. A-
proximadamente la mitad de los pacientes responden & este
tratamiento, sin embargo hay pacientes resistentes a la pia
ridoxina.{ 35):
-0 -
BCTOPLA LENTIS SINPLE.- Es la luxacién del cristalino sin o
tres enormalidades asociadas, €8 —-
una entidad rera cuyo patrén hereditario exacto se descono-
ce.(44)..

.1a mayorfa de casos son de presentacidn esporddica o -
raramente familias con dicho padecimiento, Pamilia afectada
en todos sus miembros durante } generaciones con un patrén
hereditario compatible con un gen autosdmico dominente (44)

#n este grupo quedarfa la patologfa conocida como Bcto
pia lentie et nuvillae. son casos raros @e ectovia bilate--
ral congénita a pupila, puede estar asociada a hipopvlésia -

del nervio Svtico se cree que es de orfgen neuroectodérmico

6 mesodérmico basado en las snomalfaes como hinopldeis del =
mfsculo dilatador wendoteliopatfe anularw y versistencia de
r'oatou de membrana puviler.(45).’

Hay cesos eaporfdicos de ectovia lentis acompafiados de
anomalfes que no encajan en ningin sfndrome en sspecial y -
se clapifican también en este rubro; ectonia lentis bilate=
ral, anﬁ*idi.a, incisivos suveriores con malposicidén y super
numerarios, mal posicidn de los incieivoa laterales y retx}
s0 mental, es muy probable que se deba & un defecto genéti-
co eaporddico autosdémice recesive.(46).

Se han revortado cagos de hermanos que sin enteceden—

tes presentaron ectovia lentis congénita min anormalidades
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extraoculares, este tivo de vedigri sugiere una forma auto-
aémica recesiva de ectonia lentis simvle.(47).

-0 -
ANTRIIXA CONGENITA.- Es una susencia parcial, congénite y -

hereditaria del iris. Es una condicidén
relativamente rara en 1la cual el iris es extremadomente ru-
dimentario. La cérnea es de tamaXo normal y curvatura. El -
eriatalino es normal y se ouede epreciar la zénula en la e
riferia del lente. Rstos nacientes son altamente suscepti—
bles de desarrollar cateratn y dislocacidn de cristalino, o
casionalmente la visidén es normul, vero generalmonte ea po-
bre por que se asocia a nistegmue y ausencia de reflejo fo-
veal. cuando se vuwresentan ovacidades en un lente dislocado
la agudeza visual disminuye severamente. Una complicacidn -
temurana es 1la vascularizacidn do la cdrnee y el desarrollo
de glaucoma crénico, mds tarde se asocie con adherencias ~--
de la cérnea a la malla trabecular, desarrollando un glauco
ma de dificil control. (23);’

-0 -

AUSERCIA HEPATICA DE COPACTOR MOLIBDENO.- Es un error cong£

nito del metabo--
liewo causnde por una combinacidn en le deficiencia de sulae
fito-oxidasa y xantin deshidrogenass. Bste enfermedad hers-.
ditaria se debe nl defecto de la efntesis de cofactor molib
deno, un componente escenciel nara ensambler ambas engimasn,
Bl cuadro clfnico de estos pacientes es dismorfismo facial,
severa dificultad pera alimentarlos, retrasoc mental, tono -
mugcular anormal, severas contracturas y mioclonias, luxa--
cidn de cristalino. Los hallazgos bioqufmicos incluyenw; hi-

vouricémia, xantinuria, aumento de la excrecidn de sulfatos
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y tiosulfatos, §, sulfocistofna, taurina y disminucién en -
1a excrecién de sulfatos inorgénicos.

EL. prénostico es pobre , se han intentado varios trata
mientos sin éxito. K1 diagnéstico vprenatal se efectfa por -
1a sulfito oxidasa en el cultivo de células del 1fgquido am-
niético, y por medicion directa en el 1lfquido amnidtico de
S-sulfocistefnad(24),

-0 =
HIPERLISINBMIA.- Es un defecto del metabolismo de loz amino
écidos, muy raro, por deficiencia de 1lr en

zima lisina deshidrogenasa. Hay de 2 tipos ¢ 1.~ Tivo Ijemi
nofcido lisina y glutamina, enzima anormel lisina elfe ceto
gluterato oxidorreductasa de nucledtido de fosfopiridina, ~
se nsocia a retraso mentsl e hipotonfa) 2.- Tipo II eninod
cido lisina y argirina. sngoma anormal se desconoce, se aso
cia a sfntomas de hiperamonémia, en relacfsn con la ingesta
de protefnas,

Se caracteriza por sretraso mentasl, retraso motor, re-
traso del crecimiento. oftalu;olégicamente presenta microes-
ferofdquia que puede ocacionar glaucoma vor bloqueo pupilar
subluxacién de cristalinoi(39, 48).

-0 -

OSTEOGENESI3 IMPERPECTA.~ Bs un trastorno hereditario del -

tejido conjuntivo, caracterisado
por osteopenia con diftesis de fracturas, escleroticas azu~
les, ectopia lentis, y eordera debida a otvesclerosis. B =~
la forma mds grave, 1a osteogenia imperfecta congénita, el
neonato presenta fracturas mfltiples debidas a trnumatimog
en el dtero, por lo general mortinatos por hemorragias cere
brales durante el parto., Se debe a una mutacidn, vero en o-

casiones se ha demostrado un tipo de herencia ligada a un -
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factor autosdémico recesivo. En le forma leve de la enferme-
Aand, osteogénesis imperfecta tardm, resulta en la didtesis
de fracturas durante lea infancia. Se hereda en forma mtosg
mico dominante,

No existe una terapfutica médica que haya prodado ser
eficaz, 3e ha encontrado una alteracién en la relacién de -
1e biosfntesis de colfgeta tivo I ¥y TIT.( 19).

-0 =

SINDROME DR STURGB-WEDER.~ Ee una facomatosis (angiomatosis

encefalotrigeminal, %e la tnica
facomatosis sin tendencie hereditaria. Clfnicamente presen-
ta; angioma cuténeo (nevus flammeus), afectando la primera
¥y segunda rama del trigémino, puede haber hivertrofia del &
rea facial afectada. Angioma menfngeo o cerebral que afecte
1la regién parieto~occipital ocasiona spilevsia, hemiparesia
y hemianopsia . Oftalmoldgicamente presenta gleucoma, se —-
cres que se debe a una anomalfa del dngulo similer a 1l gue
se presenta en el 8. de warfan. En Algunos uvecientes B =w-
acompafia de ectopia 1mt;£.(2o. 18)¢

- 0 -

BCTOPIA LENTIS TRADMATICA.- Una herida & una contusiém pue—

de lesionar la zénuls y romper-
1a ocasionando una dislocacidn, usualments el lente se des-
plaga lateralmente o hacfa abajo, menos frecuentemente me -
disloca hacfa cémara anterior en donde puede Yrovocar un =-
glaucoma por blogueo dngular.(49).

Ia fuarza de la contusidn actda directamente sobre 1la
cSrnea & 1a que devrime, el humor acuoso es emmujado hacfa
el éngulo y el diafrdgma irido-cristalineeno, con lo que —

se arranca la rafs del iris y 1la zénule, ésta ruptura zonu-
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ler vuede subluxar ¢ luxar al cristalino hacfa la cdmara v{
trea & hacfa la cdmara anterior. Si es tal la magnitud de -
la deformacién del globo puede estallarlo, luxando el oriee
talino hacfa el espacio subconjuntival, subrretinesno & ex-
pulsarlo del globo.(S);'

pebido a la ruptura de la sénula, el cristalino por lo
general se luxa hacfa cfmara vitrea. guando el golpe contu-
80 produce una fuerza oblfcua el cristalino se luxa hacfa =
camara anterior, sobtre todo si el cristalino se encuentra -
retraido (en mdxima acomodacidn), se acomoafia de espasmo —e
del esfinter mupilar que se origina cuando el lente atravie
za 1:; pupila.(‘al:); curiosemente la sifilis es comin en indi
viduos con luxacidn treumdtica del cristalino (28).

Puede ser causada por traumatismos contusos que BON =
los oue més deforman &) giobo ocular durante el mismo, 4 un
traunatiamo peforante que normelmente deja ademas secuelas
de 1la herida., ®n éste fitimo tipo de traumatismos se puede
presentar la dramdtica dislocacidn del tino extrabulbar que
ocurre cuendo el lente es Wexurimido® wor el sitic de la -
ruptura escleral hacfa el espacio subconjuntival. Ocasional
mente se localiva en 6l espacio tenonfano cuando la ruptura
o8 posterior. Usualmente taabién el iris se puede otrolapsar
hacfa el espacio subconjuntived.(23).

M traunatismo puede ocasmioner: hemorragia subconjunti
val, hemorrugia en cémara saterior (hivhema), ésta a au véz
wede elevar la tensidn intraocular. Iridodidlisis que es =~
cuando el iris se mepara del cuerpobeiliu-. Se puede desa~-
rrollar oatarata traumdtica, ruptura de coroides y/o de re-
t: na.{50).

1a prevalencia de los traumatismos oculares y la natu=
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raleza de losp mismos varfa mucho en diferentes partes del =~
mundo. Bn los pafses industrializados, los wrincipales rie_a_
gos son accidentes industriales y automovilisticos. Bn loa

pafses pobres la mayorfa de los traumatismos se derivan de

1las vrdcticas agrfcolas y de industrias n'xralea.(‘Sl);'

Bn los pafpes en vias de desarrollo en los cuales la =
industrializacidn se da rdvidamente, las lesiones oculares
son especialmente frecuentes vor que los riesgos del lugar
de trabajo no son todavfa apreciados nor los trabajadores ¢
sus supervisores. En los ltimos afos el rdpido desarrolle
de la industria qufmica ha tenido por consecuencia une ma--
yor incidencia de lesiones causadas por sustancias quimicas

Lo situacién resulta agravada por el retraso en el de-
bido tratamiento y por 1la medicacidn domdstica inadecueda.
Bl estado del ojo empeora invarisblemente y aparecen compli
caciones cuando Be pierde tiempo al no instituir el trata—
miento correcto nor un asnecielieta;'(‘Sl) o

108 traumatismos como ceusa de ceguera ocupan un lugar
destacado en la lista de ceguera e incapacidad visual 0.8 f
en zambia, 1.3 £ en la India, 2.1 £ en China, 5.6 £ en Mali
Yy hasta un 9.4 € en Piji. gon también una de las causas més
frecuentes de abstencionismo laboral. Asf, las lesiones ocu
lares originan la necesidad de coatosos tratamiento médicow
quirdrgicos y tienen por consecuencia para la economfa una
pérdida de productividad. El tivo y la gravedad de los trau
matismos se hallan en relacidn directa con el marco en que
se producen, es decir, ocivil, militar, induetrisl & agrfco-
la, ocupacional & doméstico.(51).

-0 =

e S S 2028 I s analA

COMPLICACION DE LA CIRUGHA DE CATARATA.- La ectovia lentis
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Se puede presentar como una complicacidn transoveratoria d\_l
rante una cirugfa del cristalino, puede ser dislocacidén inm
toto 6 de fragmentos del mismo si la cdpsula se ha roto. ~-
52).

Con el advenimiento de la microcirugfa, y el perfeccio
namiento de técnicae e inatrumental y equipo sofisticado, -
on los f1timos afios ésta complicacién ha dieminuido en fre-
cuencia, purante la extraccién extracavsular se estudié el
momento ¥ el porcentaje de presentacién de la disrruncidn -
gonulo-capsular encontrando que ; en el 4.8 £ de la extrac-

ciones extracapsulares de catarata se presenta disrrupcién
zonulo-capsular.(33).

- 0 -
CATARATA HIPERMADURA.- Dentro de la evolucién natural de la

catarata progresiva se presentan 4 s
tapas; l.- catarata incipiente. 2.~ Catarata intumescente,
3.~ Ccatarata madure y 4.- ¢atarata hipermadura describire n
nicamente esta etapa en la cual se puede presentar ectoris
lentis ¢ 1la metamorfosis ulterior de 1las catarata madura con
eiste en 1la descomposicidn comvleta de la masa ovacificada
del cristalino, sesa la absorcién de agua, y se licua la za
sa del cristalino, reduciendose la corteza a un fluido le~
choso, el micleo caé vor gravedad al fondo de saco cansular
el cristalino presenta entonces un asvecto blanco homogéneo
#l de 1la corteza lechosa, con una sombra de color estafio en
su pnrté inferior iimitada hacfa arriba por un semicfrculo
que corresponde al nfcleo obscuro. Al mover la cebegm, €8~
te cambia de posicién, y muede verse entonces como ae des-~~
Plaza la sombra pardugca, denominandosele a esta etava cat_a_

rata de Morgagni. Posteriormente se devositan colesterina 6
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ssles celcicas en 1a masa del cristalino (catarata cnlcéres)
de color smarillenta. La cfvsula anterior se engruesa vor =
proliferacién de sus células (catarata lenticular) de color
blanco. LA retraccidn de 1la catarate hivermadura disminuye
o1 didmetro del cristalino, tirando de la zonula, 10 quUe =
ﬁrovocn atrofis de sup filras, en consecuencis hay ruptura
de las fitras quedando imperfectamente mijeto y oscila al -~
mover el ojo (catarata trémula), si el desgarro gonular con
tinua puede producirse una luxacién del mismo. (10Y.
-0 -

SIFILIS.- Es una infeccidn sistémica crdnica causada por el

’ Trevonema pallidum. Generalmente se transmite vor
via sexusl y se caracteriga por un perfodo de incubacién me
dio de 3 semanas, seguido de una lesidn primaria que se a—
compafia de linfadenopatfa regional, una segunda etana bacte
riémice con lesiones mucocuténeas y linfadencvatfa generali
sada. un perfodo latente de infeccidén sunclfnioca que puede
durar afius y aproximadamente en una tercera parte de los oa
sos no tratados, una etaps terciaria caracterizada por le-w
siones mucocuténeas, musculoesqueléticms 4§ parenquimatosas
que son progresivas y destructivae, 4 enfermedad del siste-
®ma nervioso central, En 1905, Schaudinn y Hoffman descubrie
ron el trenoneme pallidum en material eifilftico. (36)3

curiosamente la subluxacién del cristalino es més fre-
cuente en individuoe con eifilie.(28). La dislocacién eavon
ténea puede ser secundarie a inflamaciones intraoculares --
(ciclitis crénica), ésta pudiera ser la causa de la ectopla
lentis en sifilia.(zs);’xn individuos que presenten luxaci-

dn traumdtica del cristelino es comun encontrar sifilis -
(28) -0 -
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PICADURA DE ABEJA.~ Se reporté en la literatura un ceso de

un paciente masculino de & afios de edad
quien sufrié vlcadura de abeja en la cérnea derecha. DesB~——
rrollo une severa inyeccidén conjuntival, .quemosis, marcado
edema corneal, hiphema, luxacidén parcial de cristalino, a—
trofia parcial de iris y catarata., Recibid tratamiento t6o§
co y sistémico con estroides, posteriormente se le vracticéd
lensectomfa de la caterata subluxada,(29).

-0 =

1RIDECTOMIA CON YAG LASER.-Se revorto en la literatura el -~

cago de un paciente con glaucoma

de 4ngulo cerrado on 0jo derecho aparentemente desencadena-~
do por subluxacidn de cristaline deswlagado hacfa adelante,
se le detectd subluxacidén inferior después de una iridoto--
" mfa con YAG laser que se efectuo en el sector temporal supe
rior. Los autoreé hacen el comentario de que la iridotomfa
con laser de YAG efectuada en la periferia puede inducir --
ruptura zonular y dislocacidn de cristalino como efecto del
choque de 1la onda fotodisrruptora, especialmente cuando el
eristalino me encuentra desplazado hacfa adelante. Se sugii
re tomar en cuenta esta posibilidad al utilizer el laser de

YAG, ¢ 30 )y
-0 -
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-~ NETODOS DE DIAGNOSTICO -

Une adecunda anamnesis nos ayudard a descartar la grén
mayorfa de las patologfas que acompafian o esta entidad nosg
18gica, y nos orienta hacfa algin gruwo espec{fico de ellas
Bl fenotipo =8 de grén importancia ya que por medio de 61 -
se puede descartar 1a mosibilidad de algin sfndrome.

La exploracién oftalmolégica nog ratificaré nuestra —
sospucha do ectopia lentis, la biomicroscopfa nos demostra-
rd si el oristalino estd en su sitio o fuers de 61, la of--
talmoscopia nos dard la localizacién en caso do estar en cd
mera -vitrea,

Bn caso de oue los medios transparentes del ojo no lo

estén, el estvudio ultrasonogréfico es de grén utilidad, la
variacién de la posicién del cristalino vuede ser detectada
ultrasonogréficamente. Ante la vresencia de un trauma 6 an-
4e una historia imcompleta, el ultrasonido puede ser el \!n;;
co método diagnéstico para detectur la presencia, digloca—
cién 6 comvleta susencia del cristalino. La combinacidn de
los modoe A y B detectan 1a presencia de catarata o detem&
nan ultragonicamente 1o que no se puede visualizar. (25);‘
De la misma manera la tomograffa axial computerizada
noe detecta 1a posicidn exdcta del cristelino., Al saber que
hay luxacidu de cristalino se debe realizar una baterfa de
examenes para determinar le causa de ectonia lentis; los n&
veles de homocistina en orina y la cromatograffa de 1la mis-
ma descarterdn el dimgnéstico de homocistinuriia.{23). Para
establecer el diagndstico de 3. de Marfan existen 4 orite--
rios mayores; l.-historia familier confirmada,?.-hobitus —
longilfneo, 3.-ectooia lentis, 4.~ alteraciones del frem —-
aértica., Para renlizar el disgnéstico se necesitan 2 de los

4 criterios.(53),
- continda -
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Ante un paciente con ectopia lentis se deben realizar
los siguientes estudios; medidas de vrovercién cormorel, tg
lerradiograffa de tdraex vostero-anterior, ecocardiografia,
niveles de metionina, cistinem en ssngre y orina, estos estu
dios nos revelardn 1la evidencia de enfermedad sistémica que
esté causando la ectovia lentis.(54).

Bn presencia de un nifio con un glaucoma agudo, debe de
sogpecharse un §. de Weill Marcheseni, y antes de utilizar
pilocerpina descartar dicho sfndrome, ya que la vwilocarpina
induce miosis, esto vuede emveorar el glaucoms, ya que en -
estos vpacientes el glaucoms es por bloqueo nuviler.{55).

Como hemos visto 1a ectonia lentis es un denominador -
comfn de algununs enfermedades del tejido conectivo comos -~
weill Marchesani, ghlers-panlos, Marfun, osteogénesis impez
fecte ¥y homocistinuria.(22), ¥l diegndstico diferencisl de
ectopia lentis incluyes Marfan, homocistinuria, hiperlisin_é
mia, deficiencia de sulfito-oxidaesa, sifilis congénita, ——-
truuna, Weill-Marchesani,{?25),

Kl aiagndstico diferencinl temprano es vital para un -
buen prondetico (aneurisme adrtico en Marfan), un tratamien
to temprano y ovortuno (terepéutica dietétice ~ vitamfnice
sn Homociatinuria), y vor razones genéticas (consejo genéti
coy, (22,

-0 -
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- TRATAMIENTO DB ECTOPIA TENTIS -

Bl tratamiento debe ser conservador debido a la presen
tacidén comin de comuwlicaciones que se observa &l retirar el
cristalino. Est{ indicada 1la cirugfa, sivhay glaucoma secun
dario, luxacidn posterior & iritis (23).

18 dislocacién anterior del cristelino es una indica--
oién de extraccién para prevenir el dafio de la cérnee, blo-
queo pupilar u obstruccidn directa del Angulo.(56).

Bl tratamiento de estos casos es diffecil de plenecar, =
1la remocidn quimirgica del cristalino: en cfmara -anterior d£
be ser una urgencie, el cristalino en &sta situacidn se ve
féeilmente, y 1a remocidn es fdcil, generalmente hay oérdi-
da de vitreo (23, 25, 28, 37), hay cue estar vreparados va-
ra el manejo ideal de ésta presentacidn.(38). La inteagridad
de la hialoides anterior es de vital importancia nara preds
eir la posible presentacidn de pérdida de vitreo, la blomi-
croscopfa de los detelles de la hinloides en el dren dface
de 1a pupila y en el 4rea de conecciédn cilio-vitrea dében
ser enfatizadas durente 1la exploracidn.(57).

Previamente & incidir el globo-se fija el cristelino -
ya que se corre el veligro que al incidir la cérnea 4 inme-
diatamente después el cristalino altere su posicién y se ha
€a menos accesible. El cirujano puede inserter un trocsar e
1fbre 25 de tipo epidural para fijar el cristalino cuando -
es removido dentro del segmento anterior,(58), para mante~-
nerlo en su posicidn se puede utilizar une aguja vor vifa ——
pars plana, Posteriormente se vuede extraer el cristelino -
mediante un crioextractor.(B&);

Ante un cristalino luxado o subluxado se debe realizar
extruccidn intracapsular de cristalino (extraccién in toto)

(59)s Bn algunas ocasiones una irrigacidn gentil de la cdma

- continda -
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ra anterior vermite la salida del cristalino en forma suave
el uso de 1z fluorescente puede ayuder a la visualizacién
de un lente traneparente al darle lua apariencia onaca y lu-
minosa.(38).

cuando la disldcacidn ha sido hacfa el vitreo, ee indi
ca una terapia conservadora excepto si hay glaucome secunde

rio yuveitie,(38), si se ha desarrollado caterata (25), al-

teraciones dpticas que no pueden ser resueltas DOT COrrec—-
cidn Sptica (34, 60). Para evitar 1la cirugfa en casos en ——
los que unicamente hay alteraciones dpticas de dificil co—
rreceidén se ha realizado la fotocoagulacidn con arco de Xe-
nén del iris vara formar una vuvila en 1la zona &faca detrds
del iris, evitando as{ las comvlicaciones de una cirugfa —--
(61).

En la dislocacidén subconjuntival, el orobvlema vrimerio
es 1a grédn ruptura esclerel, el prondstico de éstos caeos -
e8 muy pobre pero probablemente se puede reparar la ruvtura
escleral en un estado temprano y una remocién del cristali-
no subconjuntiva:l..(}B)'.m caso de haber selida de vitreo se
debe realizar tembién vitrectomfa, y en su caso rewosicidén
del iris.(62).

En la actualided la automatizacién de loe vrocedimien~
tos quirdrgicos ha facilitado el tratamiento y disminuido -
las complicaciones de éste tipo de cirugfa, La vitroctomfa
Lenaectdmfa presenta las siguientes ventajas en comparpe—a-.
cidn con la cirugfa convencionsl ¢ Fl nrocedimiento se rea-
iiza vi{e pmi's-plana, el globo se mentiene en su volumen nor
mal. debido a que se utiliza un sisteme cerrado, La visuali-
zacién es Sptima al no alternr la morfologla corneaml, el ma
terial cristalineano que se encuentra en contacto con lg =

~ continda ~
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vars vlana ypuede ser visualizado y retirado mediante dewre-
8idn escleral, se elimina el trauza al iris, se evitan mu—
chas de 1las comnlicaciones de la cirugfa 1fmbica (sinequiacs
anteriores, dehiscencia de herida quirfrgica, glaucoma por
blogueo mupilar, cueratooatfa tulosa, dafio epitelial y eg-—
tromel, y vor ltimo se evita el astigmatismo inducido qui-
l‘!f!‘gicbmente). 8Se puede combinar con el imulante intraocuewe
lar, fijado & iris, fijedo a eaclera, o en cdmara anterior,
(63).5in embergo como todo urocedimiento cuirirgico no estd
exento de complicaciones, se han revortado g desarrollo de
membrfma evirretineana, hivnhema postogseratorio.(63).

Cuundo se presenta ademfc de ectopia lentis glaucoma,
se realiza mndemds de la vitrectomi{a-lensectomfa, una ciru--
gfa filtrante (trabeculectomfa)(64).” La vitrectomfa es un -
nrocedimiento que estd indiceda en la ectonin lentis tanto
congénite como adquirida (65, 66, 67, 68).

En el transoveratorio de vitrectomfa vfa pars plana se
puede presentar una hivertensidn intraocular, nor 1s nerfu-
sidn del segmento posterior, se debe vigilar estrictamente
la cantidad de 1fquidos que entran y los que salen del glo-
bo para mantener un geuilfbrio y evitar la hivertensidn que
mede ocasionar graves eonsemmcian;(GQ);
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~ COMPLICACIONES -~
vigién borrosa (63).
Ambrionfa (63).
Glnucoma nor blorueo nunilar, el cual nuede ser nor hongo -
vitreo o por el cristalino.(38, 64, 70).
cetarata (54),
Endoftalmitis aséptica (T1).
uveitis facotdxica (25).
Uveitis facoanafilfctica (25).
Desprendimeitno de retina (23).
Rdema corneal por toque endoteliml (25),
Degeneracidn coriorretineana mnor toque directo (25).
Iritis (5).
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~PRONOSTICO -

El nrondstico visual denende la causa de ectopin len—-
tis, asf{ tenemos oue en las causas de orfgen congénito el -
pronéstico es menos favorable debido a las comoliceciones -
y alteraciones que las acompaian. En les causas traundticas
denenderd de la gravedad del treumatiemo y de la integridad
funcional del polo vosterior.

fambién devenderd{ de que el diagndatico se efectue teE
pranamente y de gque el tratamiento se instale oportunamente
eligiendo el mejor procedimiento para cada paciente, y de -
que el oftalmélogo heche mano de los vrocedimientos moder--
nos que han probado ser efectivos. (59, 72).

Kl diagndstico temprano es importante para prevenir -—-
las comnlicaciones que se puedieran presentar, y si fuera -
necesario efectuar un consejo genético a tiempo, (22, 53)3

consejo Genéticos Bstd indicado en numeroscs cascs, no
siempre ee imprescindible que corra cargo de un asesor goq!
tico experto. Bs fundamental que el dingndstico sea exacto
porque, en caso contrario, el asesoramiento también serd in
correcto. Entre los asnectos que deben nlantearse en el con
sejo genético se incluyen las vosibilidades de recurrencia,
el prondstico, la disponibilidad de medios teranfuticos y -
ol diagnéstico vrenatal. X1 asesor debe tener en cuenta asi
mismo el estado emocional Adel vnaciente, y el estar disvues-
to a discutir todas eatas cuestiones (religiosas, filosdfi-
cas y éticas). 188 vrobabilidades de recurrencia se estable
cen determinando si la enfermedad en cuestién obedsce a un
defecto genético vrimario, A un tino de herencia multifac@g
rial, & une anomalfa cromosdmice o & un agente teratdgeno,

Bs importante cerciorarse de que el paciente comprends a 1a

- continda -
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perfeccidn el significado de estas cifras de vrobabilidad.

(40), casos en los que eatd indicado el consejo genético.-

1.~
24~
3e-
4o

8,~
9
10.~

1l.=-
12,=

13.~

14.-

Antecedntes de alguna enfermedad genética en la familie
Retraso mentol de orfgen desconocido.

Presencia de dismorfia fisica de causa desconocida.
Presencia de alguna anomalfa cromosémica, supuesta 0 =-
demostrada, en algdn miembro de la familie,

Presencia de un error congénito de metebolismo, suvues-
%o o demostrado, en algdn miembro de la familia,

caracterfaticas dismérficas similares en més de un miem
bro de 1la familia.

Nacimiento de un nifio con una facies peculier de causa
desconocida,

Presencia de labio leporino o de paladar hemdido.
Racimiento de un nufio con genitales ambiguos.

Presencie de un nifio con baja estatura, ya sea de natu-
raleze génética o indeterminada.

Proyecto de matrimonio entre vprimos hermanoe,.

Hietoria familiar de sindrome de Down,

Mujeres mayores de 35 affos, en geatacidn o que proyec--
ten concebir,

Mujeres oue hayan tenido mfltiples abortos esnontédneos
de etiologfa desconoocida.

15.- Mujeres en gestacidn o que proyecten concebir, y que co

rran el Triesgo de tener un hijo con un defecto genético,

- 0 -
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= CAS0 CLINICO -
yYombre 3V.C.P,
Sexo: Waracnlino.
Bdad: 46 aos.
No. de filiacidn: 6282 44 0246 IN 44 Or.
Antecedntes heredo~-familiares.- radre finado ovor enfermedad
vagcular cerebral & los 70 afios de edad., Madre con enferme-
dud articular degenerativa.
Antecedntes personnles no patolégicos.- Originario y resi—-
dentente de San gregorio gacapeatla, municivio de Cholula -
estado de Puebla, Escolaridad cuerto afio de instruceién pri
maria, ocuvacidn agente de ventas ( vendedor de aspiradoras)
Bstado civil casado, tiene 6 hijos. Medio socioecondmico e
Jo. Habvita casa propis que cuenta con los siguientes servi-
cios; 1¥z, agua extradomiciliarim ( agua de paso), consta -
de un cuarto redondo habitado wor 8 peresonas en condiciones
de hascinamiento, practican fecalismo al aire libre. Taba--
quiemo: desdes los 20 afios dq edad a base de una cajetilla al
dfe, alcoholismo ocasional desde los 18 afios,
Antecedntes personeles vatoldgicos.- Negados,
Antecedntes personnles vatolégicos oftalmolégicos.- Hace 20°
afioe sufre traumatismo directo sobre globo ocular irquierdo
con una piedra, condicioné disminucién de la agudezs visual
permanente, no recibif tratamiento médico,
Padecimiento actual.- 10 inicia el 4 de mayo de 1330 a las
16,00 hs al destapar un envase de refresco, recibe imvacto
de corcholata en 0jo izquierdo que condiciond disminucidn -
mibita de 1a agudeza visual de dicho bojo, dolor intenso tie
no punzante con irradiacién hacfa oceimucio, 0jo rojos
Bxnloracién oftalmoldgica inicial.- Con el cuadro enterior-

- continda =
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mente descrito se presenta al servicio de urgencias de of--
talmologfa a las 21.00 hs. encontrando ¢

Agudega visual 0,D. 20/20
0.1, Percibe y proyecta l1dz, no discrimina -

célores. (.) no mejora,
Anexos oculares 0.D. Normales, 0.I., Discreto edema e hipere
iiu en el borde libre del vArpado sunerior izauierdo.
Movilidad ocular.- Posicién de la mirada al frente en orto-
tropia, ducciones y versiones normalea,
Pupilas.~ anisocoria a expensas de midriasis izouierda de 6
mm, reflejos 0.D, Normales, 0.I. Ausentes, vunila fija,
Biomicrosconfa de segmento anterior.~ 0.D. Sin alteraciones
0.1. 'conauntivn con hiperemia ciliar 44, cérnea transvaren-
te con pequeilos depdsitos retroquerdticos de vigmento en &~
rea central, cémara anterior orofunda, ocupada por cristall
no transparente que contacta con endotelio en érea central,
tyndal vitreo ¢ en su parte anterior.
fonometrfa por avlanaciéne 0.D. 16 mm. de hg.'
0.I. 26 mm, de hg,

rondo de ojo por oftalmoscovia directa,~ 0.D. Polo posteri-
or sin alteracionea, 0.I. no valorable por ovacidad de los
medios.
Se 1llegn a los siguientes diagndsticos ¢

- contusidn ocular igquierds que condiciondsg

- luxacidén trsumética de cristalino a cémara ante

rior,

- glaucoma secundario.’
se ordenan exdmenes de laboratorio preoveratorios, se cita
con resultados a la consulta externa de oftalmologfa.
Acude con dichos resultados el 8 de mayo de 1990, continda
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con 1& misma sintomatologfa, se explora encontrando nue han
desaparecido los fendmenos inflamatorios del pérnado supe-—
rior. Presenta edema cornesl en drea central 4. se explora
fondo de ojo con oftelmoscovfa indirecta { con lente de 3 -
espejos de Goldman ) encontrando; tyndal vitreo + de predo-
minio en su tercio anterior, pavnila normeal, patrén vascular
sin alteraciones, &rea macular con pérdida de eu arquitectu
ra por una ruvtura coroidea gque parte de 1a pavila hacfa re
tina ecuatorial siguiendo el trayecto de M IIY comprometien
do el Héz papilo~macular y las zonas foveal y verifoveal.
Se inatala tratamiento de 75 mg. de prednisona al afa, los
examenes de laboratorio y gabinete son los siguientess
Biometr{a hemdtica.- hemoglobfna 15.8, hematdcrito 47, con-
centracién media de hemoglobina gmiobular 33, leucocitos - -
7 400.

Tiempo de protrombina : 14 segundos 83 £ ( control 13 100%)
fiempo parcial de trombéplastina 31.

Quimice sangufnea.- glucosa 95, urea 30, creatininal.3l.
Exdmen general de orina.,- ph 5, densidad 1021, cristales de
dcido Mrico 44,

Telerradiograffa de tdrax nostero-anterior normal.
Blectrocardiograma trazo normal.

e overa el dfa 10 de mayo de 1390 realizandose extraccidn
intracaps_ular de crietalino, trabeculectomfa, vitrectomfa -
anterior. Se vresentd pérdida de vftreo el momento de la ex
traccidn del oristalino, También se efectud iridectomfa en
sector en M XIX y eafinterotomfa en ¥ VY, Se instald eg el
siguiente; ampicilina 500 mg cada 6 hs nor 10 dfes, acetami
nofen 600 mg cada 8 hs por 5 dfas, se continfo la predniao:

ne 75 mg diarios por 10 dfes mds y vosteriorments se redujo

- contimia -
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15 mg cada 5 dfas. su evolucién postoneratorie fué la eigui
entes 11 de mayo 1990 presentd quemosis conjuntival +, dis-
creto edema corneal 4+, burbuja de aire de 4 mm libre en cé-
mera anterior. al dfa siguiente (12 ¥ 90) fendémenos inflama
torios mfnimos en conjuntiva, cdrnea transvarente, escaeas
estrfas en descemet burbuja de 1 mm 1ibre en cémara enteri-
or, K1 dfa 13 se egresa del hosvital, se habfa reabsorbido
totelmente la burtuja de airs.
Kl pacients no acude a sus citmas postoperatorias, preaentng
dose hasta el dfa nrimero de junio de 1990, me refirid asin
tomftico, no se encontraba con tratamiento alguno, la oxplg
racién final reporté:; A.¥, 0,I. percibe y uroyecta 1dz. seg
mento anterior conjuntiva con bula de filtracién en sector
superior, odrnea con denfsitos retroquerdticos de pigmento
en drea central, cdmara anterior amplia, pupila vérticel =
por iridectomfa en sector y esfinterotomfa inferior. fondo
de ojo sin cambio.
por las caracter{sticas del polo wvosterior el paciente

no fué candidato a ningdn tipo de rehabilitacién Sptica, se
da de alta del servicio con loe miguientes diagnésticos;

- Secuelas de trauma ocular.0.I,

~ Rptura coroidea antfgua.0.X.

~ Afaquia quinfrgica 0,X.

-0 =
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