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DISTROFIAS COltNEALES 

ANTECEDENTES CIENTIFICOS. 

DEFINICIÓN: 

Lns dislrofins comenles son nllernciones primarios, 
ílercdif11rl11s, biloternles y (lrogresivos de In córnea, las cmiles se 
pueden ncompnñnr de trnnstomos hereditarios, metobc'ilicos y 
cutáneos. 

Aunque estos distrofias pueden m11nifesl11rse 111 nocimienlo, se 
descubren 11 partir de 111 segundo dec11d11 de vida. )Jo ellologln 
se desconoce. Pueden Identificarse lempr11n11menle por sus 
c11rncterlsllc11s inorfólogicns e histologicns, 111 cual puede o no 
disminuir 111 visión. El lrnns(llnnle de In cómen mejora 111 visión 
en In innyor pnrtc de éstos pacientes con éstnR níecclones. 

Se clnslncnn de ncuerdo ni compromiso comenl nfeclndo en : 
1.- Distrofias del E(lilelio y Membrnnn bnsnl. 
2.- Dlstrolins de In Membrnnn de Bowmnn. 
j,- Distrofins del Eslromn. 
4.- DlstroOns del Endolclio. 
5.- Dbfrolins Ectiísicns. 
(2,5,6) 

Dcnlro de lns Disfrolins que nícctnn el Epitelio y Membrnnn 
bnsnl se encuentran lns siguientes : 

DISTROFIA DE 1\IEESMAN. 
Sinónimo. Dlstrolin comen( epitelinl juvenil. 

Es nulosómico dominante. Es In excepción de lns distroDns yn 
que n(l11rccc durnnle lns clnpns inicinles de vidn (ler. año), en 
un 50% 1lc los cnsos diagnoslicndos(I). Afcctn principalmente 
el epilelio Cllmenl sin embnrgo pllsfcrlormente en el curso de In 
enfem1ednd, In cnpn de JJowmnn se ve nfectndn.(1,6) 
L11s lesiones epilelinles estnn compuestos pnr lesiones quislicns 
tjue se encuentrnn intrnepitelenlmenlc y contienen denlritus 
celul11rcs, los cu11lcs dan unn npnricncin de punto gris-blnnco ni 
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epitelio y se deteclnil por · retrollumlnnclón comen!. Se 
extienden hnsln el limbo y son mns nuirierosns en el aren · 
lnferpaljlebral, mós tarde se dlslrfbuyen sobre toda In 
superncle comenl por lo que las lesiones son encontrndns mós 
en In reglón perlllmbnl que centrnlmenle (2,6). Son por lo 
general nsintmnnlicos ó pueden presentar síntomas mínimos. 
En In elapn ndulln pueden presentar sínlonrns como lagrimeo, 
fotofobín, irrilnción del ojo y diplopin. Lns cuales están 
producidas por ruplurns de los microquístes de In superficie 
epilelinl. F.I epilelio circundanle, esló usualmenlc clnro.(2) 

l.n pnlogénesis es desconocidn, pero se cree que unn sub~lnncin 
químico en el epilelio comeal junio con un segundo fnctor en el 
eslromn cornenl cnusn In muerte de In célula epifclinl, 
orlgimmdo los quísle., y los depósitos de los detritus celulares en 
el epitelio corneal.(2) 

La degeneración célulnr empieza en In membrana basal, In cual 
progresa hnstn. formar • quistes de células muertas que 
eventualmente ·se vacían 11 In superficie. El estroma npnrece 
norn1nl, por lo lanfo In membrana has ni se engruesa.(2) 
El diagnosUco se basa en el ractor hereditario. Los diagnosticos 
dlforencial que se deben lomar en cuenla son: 
Ln Dislrofin de Cogan (In cunl se describe nuís adelnnle). 
Erosiones por cicatrices. 
Enícrn1edndes de In glúndula de Meihomio. 
Conjuntivitis primaveral. 
(6,l,y2) 
111 trnlnmienlo por lo general no es necesario, cxccplo sf In 
Ag111lez11.vis1111I (A V) eshí nfoclndn severnmente l'slñ lndkndn In 
Querntolomín lnmclnr (3). 
l'ninóstico; es excelente, nunque las recurrencins se producen 
nún cuando el epílclio es removido (3). 

DISTROFIA l\flCIWQUISTICA DE COGAN. 

Sinónimo. Distrofia de In Membrana anlerlor, Dlslronn en 
lmellns dnclllarcs, en mnpn, en punto. Distrona de 111 
l\icmlmma h11s11l epilelinl. 
Presenta fnclor hcreditnrio nutosomico dominnnCe, 
con1penelrnncln Incompleto. Ocurre mós frecuente en mujeres 



enlre In cunrln y In séplimn decndn de vida y nlredcdor de un 
2% de poblnción es nfcclml11. Son producidas frecuenlemente 
por trnuinn y en un 50% en pncicnles con erosiones 
recurrenles, 11 pesnr que se coonider11 In mós frecuente en 111 
¡mlcllcn ciínlcn, no se establece sil dlngnostfco debido 11 sil 

11speclo v11rl11ble. En un 80% 11 90% son nsinlomnlicos lodn In 
vida y el 10% desnrrolln un síndrome de erosión cornea! 
recurrente, en general después ·de los 30 años. Ln ap11ración 
slmullanea de erosiones recurrentes cornenles bilnlernles es 
sugeslivo de ede pndecimienlo. estos pacienles despiertan con 
sensación de que los píirpados se pegan a In córnea y cuando los 
ojos son llhierlos h11y unn sensnción seguida de dolor severo (5 y 
6). 
.l..os punCos epitelinles linos, linen de apariencia en mnpn y 
llnens digitales son enconfrndos n nivel de In membrana bnsnl 
usunlmentc en el borde inferior de In· pupila. Estos punlos 
pueden ser: redondos en comn ú oblongos y estlÍn 11511almenle 
ligados con patrones de mapn o huella. Dichos punlos 
epUelinfos linos representan mlcroquísles inlrnepilelinlcs que 
conliimen células nuclenles y ciloplnsmnticns. Los sínlomns de 
erosiones recurrentes ocurren por regcnerncliin defccluosn o 
fnllH de l11s células epilclinles hnsales para formar 
hemldcsmosomns ó regeneración defccluos11 de In membrnua 
bnsnl. Los cambios dislroOcos varían en npnrición por el 
creclínlenlo y In emigrnción de lns célnlns epiteliales. Los 
microquísles crecen debido 11 In desorienlnción de las célulns 
epUellnles bnsnles, resultnnfc de In exfolinción de las célulns en 
el epitelio cornenl profundo en ver, de In superficie. 
lllslológicnmenle se hnn enconlrado lns lesiones lornlizndns 
enfre lns células epilelialcs. Discrelos qllÍsles infr11epilelinles son 
enconlrndos en el lercio nnlerior del epitelio cornenl, los 
desosomns csflÍn di•minuidos o nusenle• en In mísmn áren 
nfeclndn. 
E:dsle edema inler e inlr11celul11r, así como reduplicnciiin de la 
membrana bn•c. 1..ns células b11s11lcs esllÍn 11ícclndns 
pobremenlc (4,6). 
Tralnmlcnto: Dnr ungüenlo sunve como lubrfc11nles ó lagri11111s 
arliliciales por In noche durnnfe varios •emanas; si ceden las 
moleslins 11111nle11erlos por espncio de 2112. Si estos no ceden 
indicnr ungücnlo hiperlónico: glucosa ni 40% ó soluchín snlin11 
hipertonica ni 5% por la noche. Si desnpnrecen los sinlomns 
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mnnlener el lrntnmiento por espncio por lo menos de2112 ó 
hnsfn que los cambios distrolicos desnpnrezcnn. Si persislicrñn 
las molestias indicnr un vendnje con alfo contenido de oxígeno 
con lente de con lacto suave dejandolo por espacio de 2112. Y si 
füera necesario remover el epitelio perdido con un 11plic11dor de 
nlgodón en forma ovni parn permilir el selle del epilelio 
rnpidamenfe e instnlnr la gola de homalroplna tópica al 5% ó. 
atropina l % · y oclusión esló se renli:i:n bilnlernlmenle y se 
puede indicar nnnlgesicos V.O (6 y 7). 
Pronoslico: Bueno; 

EROSIONES Rl~Cl.llUU~NTl~S: 

Éslns son írecuenles, yn que son producidas por lrnumalismos 
eomenles superlicinles como los producidos por In uñn. · Lns 
maniícslnciones sinfomnlicns son igunles n los descrilos en 111 
disfrolin microquíslicn de cog11n. Su pntologín es debido 11 

cambios epilelinles; se encuenlrnn edemntoso, en nlgunns nrens 
el nucleo de lns céhdns bnsnlcs se encuenlrnn nplnnmhis y 
llenen lohulnrlones. Lns tononbrlllns son promlnenles, los 
hemldesmosomns eslnn nusentes en nlgunns nrens de unión de 
las células epiteliales lmsnles con la membrann de Bowmnn y en 
olrns areas hny desconlinuidad de In membrnnn bnsnl (5). 
Trnfnmlento: Es imporfnnle explicnr 111 pncienle In inocuidnd 
de esln pnlologín pese a lns moleslias imporhmles, y a In 
npnrlción excepcional de lns complicncioues que nmenncen In 
visión n largo pln:w. m lrntnmicnlo dependcní de In grnvednd 
de In ero•ión. Vn comcnhulo nnleriom1enle. 

DlSTIWFIA QUE INVOLUCRA LA MEMBRANA DE 
llOWMAN. 

Dlslrolin de lleb-Bucklers. 

Con fnctor heredilario aulosómico dominante, con penetnmcin 
lmporlnnle. Los sintonms pueden numifeslnrse desde los 5 nños 
cnusndn por los nlnqnes recurrentes de erosión orlglnnndo 
rotorobln, sensncl6n de cuerpo exlrnfto, Inyección conjunllvnl y 
dolor que se prolimga duranle vnrins semanas. Eslas 
recurrencias se presenlan de 2 a 3 veces nnunlmenlc, y pueden 
np11recer hnsln In segunda y tercera deenda de vida. Estos 
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sfnfomns irrffnlirns dbminuyen con In ednd pero nlrcdcdor de 
In lercern decndn de vidii disminuye In iiguder.11 visunl. Ln 
cómen des11rroll11 nrens semlopncns, postcrionnenle opnens 
bllnleral, lrregulnres y slmelric11s que 11fecl11n 111 membrana de 
Dowmnn con proyecciones en pico h11cln la cnpa epllellnl. Ln 
supernclc com1~11f es 1ísper11 e irregul11r con pérdldn de su 
lr11i1sp11rench1 lo cunl induce a un asligmalismo irregular. Ln 
periferia exlremn de In córnen pernumece lr11nsporenle. Se 
nofn hipoeslesin cornenl sin vasculariznción (8). 
El epifelio cornea! es edem11h1so, en esfudios fempranos. Ln 
membrana de bowmnn es irregular, lns libras de colngeno y el 
maferial degenernllvo esfñn disperso en In membr11nn de 
Dowmnn, mñs fnrde eslñ membrana desapnrece (9). Los 
op11cld11des rocnles densos eslnn .iunlo 11 los depósilos 1mom111les 
o cicnlrlccs (6). 
Trnlnmicnlo: Ln Quer11lopl11slí11 penelrnnte es In indic11d11 si In 
11g111le7.n vismil cslíi 11ícchtd11 en forma importnnle, y es 
preferible . 11 una Quer11loplnslfn lornelnr profünd11 o 
Quernleclomfn lnmclor. (IO) 
Edsfen ofras variedndes de esllÍ dlstrofin qt•e se describen en el 
siguiente cundro slnopflco. Lns cuales son: 

Dlslrofü1 de Grnyson Wllbr11ndl. 

IJislrolin en p11nal de 11be.j11s. 

Querolop111ía en bnnda heredilarln. 

Chagrfn cocodrilo nnlcrior. 

i\cunmlncl6n locnl de l\fucopollsacaridos. 

v1m C(JADltO SINOPTICO 
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CUADRO SINOPTICO: 

Caracferisficas 
DlstroOá. Visión Herencia Manifestación Pafologlcas. 

Grayson Enla Canfldades anonnales 
WIJbrándt Reducida AD adolescencia PAS positivo, en Ja 

membrana basal que 
se e:lfiende en fonna 
ondulante hacia el 
epitelio. 
Erosiones del epitelio. 

Eh panal de Reducida AD Enla niñez Puede considerarse 
Abejas como variantes de lá 

Reis - Bucklers. 

QueraCop1dfa Deposifos calcnreos en 
en banda Puede En la edad la membrana basal y en 
heredlfana reducirse AD adulta. la copa de bowman. 

Chagrinco- Se ven opacidades po-
codrllo ante- No se En la edad llgonnles anteriores co-
rior. afeda adulta. mo un cambio. 
lnvoluflvo. 

Enturbamlento difuso 
Acumulaclo- bilateral en Ja capa de 
ne1demuco- Puede En recién DoWltlan por mucopo-
110H1acaridos. reducirse nacido. liaacaridos ácidos. 



DISTROFIA DEÍ, ESTROMA CORNEA L. 

Éslns se lipilicnn por el desarrollo de opncidndes no 
vnscul11rb:ndns y no innnm11lorins de diversos lnmnños y 
tormns. Tnmbién son bilnfcrnles y heredilnrins. Se enc11enlrnn 
denfr<> de esfe grupo In• olgulenfcs dl•fr<>fino: 

f>ISTROFJA GRANULAR. 

Se presenlnn con fndor heredilnrio Aufosómico 1Joniinnnle, 
condición que puede ocurrir lemprnnnmenfc en el primer nño 
de vida. No necesnrinmcnfe olros miembros de In tnmilin 
pueden fener e~idencin de nmiloidosi.~ sisfémica, yn que se n 
reporlndo su asociación con esta dislrolín en nlgunos pacientes 
(12). F..s bllnlernl usunlmenle y simelrlcn (13). Es cnrnclerb;ndn 
jlor lineas rndlndns y punlos lllnncos grlsnceos que formnn un 
áre11 circunscrito silnndn en In membrnnn de Ilownum y 
Eslromn superficial del cenfro de In córnea y puede semejar un 
árbol de nnvidad, el reslo de In córnea es clnrn. Así como In 
condición progre~'ª• las lesiones incremcnfnn en número y 
lnmnño. No exisle vasculnriznción csfromnl ni hipocsfcsin 
cornenl excepto en lns formas nlfplcns, y en esfns llenen aspecto 
de co1ms de nieve ( 12). 
Ln pnlologín se desconoce, pero In •usfnncin deposifndn se le 
describe como hinlíno, con apnricncin grnnulos11. Arcas 
degenerndas pueden ser hnllndns en In membrnnn de Ilowmnn 
y cofre lns lnmclns del eslromn superficial (14); hny pérdidn de 
quernlocilos. La membrana de Dcccmcl puede lencr 
excresencins. 
Lns op1icidndes granulares que pueden ser ~islas clinicnmenlc 
son los cuerpos hialinos prcsenle en el esfroma supcrlicinl y en 
el subc11llclio (15). Se ba considermlo que esfn dislrolin guarda 
relnclón con In dlslrofin rellculnr, porque en algunos cnsos de 
dislrolín granular. como lodos los casos de dislroli11 reliculnr se 
hn dcmoslrndo In presencia de un mnlcrinl lilnmenloso 
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prob11hlcmente nmiloldeo alrededor de l11s lesiones 
eslromnles(6). 
Tx. l,11 Quernfophistín penetrante es In elección, sí In A V está 
nfech1dn como parn incnpncilnr ni paciente. Se hn ohservndo 
que la condición recurre en el tejido en la formo de un tejido 
11vnseular conectivo anterior n la membrana de Ilowman ó 
recurrir en In formo grnnular depués de varios años (13 y 17). 

DISTROFIA RETICULAR. 

Sinónimo. Dl•trolin de Lnttlce. 
Distrnlin lliber-llnnh-Dimmer. 

Presenfn un pntrón beredilnrin Autosómieo dominnnte, 
depósitos nmiloideos en córnen y se desnrrolln después de los 20 
nños de ednd (l/l) (Los pncientes heterocigotos desar'rollnn 
sínlonU1s enlre los 20 11 35 nños y los homocigotos pueden 
presenfnrse nntcs de los trece nños). Frecuentemente durante hi 
primern décndn de \•idn los pncientes presentan sínfomns 
recurrentes de dolor severo, lrifls y erosoioncs corneales; Estn 
dlstrolin se fin enconlrndo con relnclón n In nmiloidosis 
slstémicn fnmiliRr y se mnnlnesln en lns elapns tnrdfn de IR vidn 
y no presentan irifis, 11 sinfonrnlologín es mínima y si se 
reporhtrón fueríin 11socimlns a deposifos de cristnles temporales 
en córnea y acuoso que hncinn que disminuyera IR vMón (19). 
Se ha enconfr1ulo vnriednd en In distrofia reticular lns cunles 
son: 
Tipo l. Caracterb:11d11 por una red delicnda de filamentos· 
lnleredlgilales en el estromn cornenl. Ln visiíin se 11fect11 por IR 
c1rnrt11 décndn de 111 vid11 ó r111Ís tnrde. 
Tipo 11. Lns línens son mlÍs gruesns que en el anterior (18). Se 
dcsnrrollnn entre la quintn y sexta déc11d11 de vidn. 
Tipo 111.- Lns línen.• •on gmesns con respecto n el lipo r y 11 y 
no presenfnn sinlomns de CTosión recurrente. 
l,ns líncns en csllÍ dislrofrn eslnn compuestas de pnrllculns 
blnncns ó trnnslúcídns brillantes en el centro de In córnea. Hny 

· opncldndcs densos nodulares subcpifclinles. lnmunologin y 
pnlogéncsis: Lns prolcínnns eslruchrrnlcs AA(quc es un 
nmlnoncido n11 rcllrcionndo con lnnrnnoglobulinns) y 
AP(proteínn en plnsmn ), eshm prcscnles en estn distrolin 
relicular(20). Hn sido poslulndo que hny unn cil11lisís de los 

]J. 
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quernhicUos como resultado de foclores genélicos. Lns cnT.imns 
lisosomnles son. liberadas dentro del estroma y este es 
i-ce.mpht7.ndo por 111sushmcl1111miloiden; 
Los mayores cnmhios patológicos son encontrados en estromn 
superficlnl, lnmedintnmente por nhn.io de In menihrann de 
Dowman, donde una capn gruesn de sushmcia amilolden es 
depositada en cnso de distrofia reticular sin amiloidosis 
generalknda y unu cnpn delgndn es depositnda en los cnsos de 
distrofia rellculnr con amiloidosis generali:r.ndá. 11 ay 
degcnerndón fibrilar. Ln mcmbrnnn de Oescemet y Emlotelio 
esMn Intactos ( 17 y 21 ). 
'l'rátnmicnio: La Quernfoplnslin penetrnnfc (Ql'I') es indkndn 
!=Ualido In agudezn visunl es scvernmenlc nfcctadn, pero si no es 
itfednda en forma importnnte se pueden indicnr gofns 
hlpertonlcns durnute el dín y por In noche ungüento por los 
síntomas recurrentes de erosión ni momenfo de dom1ir. 

DISTROFIA MACIJLAU. 

F:s nutosómlco receslvo. Puede detectnrse temprnnmnente en el 
primer allo de vldn. Los cnniblos cornenles npnrecen enlre los 
tres y nueve niios de vida (6). Es bilnter11I y cnrnclerizmlo por 
un estromn cornenl nebuloso ó en el cunl estiín superpuestas 
discretas upncidades blanquecinas que se ngr11ndnn 
progresivamente (23). La distrofin 111nC11lnr puede ser In más 
grnve de las tres distrolins estronutles clásicas. El pnciente 
exjlerlmentn la perdicln progrcsivn de In visión y ntnques de 
lrritnción y fotofohin puede conilucir n unn nmnurosis durnnte 
In segunda ó fercerit décndn ele vida. En lns primeras etnpns 
(In. décndn de vidn) se observn unn nube débil y difusn en 
estroma cenlral, posteriormente puntos blnncos grandes que se· 
desarrollan en la córncn nebulosa n nivel de In membrnna de 
Dowmnn ÍI cstromn superficinl. El epitelio aquí puede eslnr 
elevndo sobre In• nrcns de puntos blancos. En In tercera décndn 
una grnn manchn blnncuT.cn se vueh•c cvidenlc y son más 
dlrusns que lns que ocurren en la disfrolin cornenl grnnulnr, y 
disminuye In vlshln. El ndclgnznmlcnlo cornenl se aprecia 
centralmente en estn dislrofin. El ndelg117.nmlc11lo 
corneocscleral diíuso que produce nstigmHlismo con In regla es 
poco frecuente. en nlgunos cnsos In megnlocorncn ocurrc(24). 
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lnmliriofog[n y patogénesis: Las células epiteliales producen 
11div11mente proteinns, glucosnminoglícanos, los cuales pueden 
servir parn In síntesis de colágeno y prolcoglicano. Lns 
opacidades comenles son depósitos de proteoglicnnos 
secretados por los queratocllos. m almncenamlenlo de 
suslancln exlrn e intracelular enconlrado en las copas corneales 
son proboblemente en grnn parle qucratín-sulínlo. Por lo que 
muchos autores opinan que hay una heterocidad de las 
distrofias moculares, siendo algunas querntín-sulíato negativo 
(llpo 1) y otra. quernlín-sulfnto positivo (lípo 11). (23 y 25). 
Los ncumulnciones nnormnles de ácido mucopolisncoridos son 
encontrodos en lodos los cnpns. m glicosominoglicnnos y 
proteoglicnnos son visiuliznclos tonto intrn como cxlrncel11l11r 
cuando son teñidos con pinta de metenninn (26). Lns 
opnciclndes estromnlcs tienen unn npnriencin grnnul11r (26) 
Tratamiento: Lo Ql'l' es In indicndn. 
Pronóstico y Secuclns: Lo recurrcncin en el transplante cornea! 
puede presentarse, aunque rarnmente, yo que el lrnnsplnnte 
permanece claro lnrgo tiempo. 

DISTROFIA CORNEAL SCHNYDER. 

Sinónimo. Dislrofin crislnlineann central. 

Se trasmite con fHclor génelico nutnsómico dominnnle, no se 
presenta ni nncer. l'ncclc iniciar femprnnnmenle en In vidn (nño 
y medio) (29). Ln urnclerísticn principal de In distrolín es la 
presencin de opncidades, bilaterales, redomlns u ovnles, en 
forma de disco ó anillo (6 y 29), con depósitos crislidincnnos en 
In cornea central. Ln opncidnd es grisncen-cnfé; csfn consfiluidn 
por depositos pequeños circunscrilos blancos que rencjan 
brilhmtemente en forma de 11g11J11, aunque los cristales son de 
colc•tcrol, los glohulos mÍls redondeados de turhierlnrl difusa 
contienen lípidos neutros, triglíceridos y coleslerol no 
crlstallno(6,29). Lns opncidndcs estnn locnlizmfns 
lnmedintnmente por deha.io de In memhrnno de llowmnn, estns 
op11cldndes numentnn pero no ocurre v11sculnriz11ción corncnl. 
Ln sensación corne11I está reducida mediannmcnlc. 
L.11 ngude:r.a visunl rarnmcnte cslá afcclad11. Ln enferme1lad 
puede considerarse como un defecto cornenl locnliz11do del 
n1efnhnlisn10 lipídico, nnnquc en nlgunos puede ser sisfétnicn. 
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F.I priclenle no presenta historia de síndrome inflnmnlorin, 
eircepfo fotofobia ocasion11l (6,29). 
lnri1unologín y Pnlogénesis: Ocnsioitnlmenle csln dislronn. se · 
nsocln con un nrco lipoide ó xnnfclosmn, el cunl puede ocurrir 
oún sin In presencin del nreo; rrecuenlemenle hny 
l1iperllpoprofcínemio (tipo 111 ó IV). En oirededor del 50% .el 
cnlesfcrol csllÍ elevodo. 
Se observo destrucción de lo membronn de Bowmnn en nlgunns 
iírens. El estroma nnfcrior presenta cnnlidndt-s numerosos de 
crislnles de coleslerol. 

DX. Uiíerencinl. Mielomn mulliple 
Queralopnlin Hpidicn 

TX. Obfoner un perm de lipidos. 
Dar consejo dielélico aceren de colesterol, y concienli:r.nr ni 
pncienle del nito riesgode enformedncles cnrdincns. 

JJISTltol<IA NUBOSA CENTRAL. 

Sinónimo. I>lslronn de Frnn~ols. 

Cou faclor nulosómico dominnnte. Aparece entre los 8 y 711 
nños de ednd. Son nsinfonuíliros. No nícclnn In Agmlc7.ll vismll. 
Cnrncterizndn por areas pequeños, nebuloso, grisncea en el 
lerdo cenlrnl del eslrnmn y n veces se exliemlc n In membrnnn 
de Downum y raro es su compromiso, pero si afectara esta 
incmbrnnn lns lesiones son nuís pequeños y grnnulosn. No hny 
compromiso epilelinl ni de In mcmbrnnn de JJeccmel nunque no 
es rnro observnr compromiso predesccmef. No existe 
vnsculnriznción (6). 

DISTltoFJA l'J ,F.CK. 

Prcscnln cnriicler heredilnrfo nulosómico dominante. 
Usunlmenle In lesión pnede ser visto desde la primero décndn 
de vida y puede ser observodn pronto después del nnclmlenlo. 
Lns opncidadcs son pequeñas variables en lamnño y fonn11, y 
llenen distintos margenes. Ocnsionnlntenle adoplan figuras de 
drculos, estos se locnliznn en la pcrifcriH y cenlriiln¡enfc en 
lodos lns l'Rpas de la córnea. Ln ngude7.n visual no es aícclnd11. 
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IJISTllOFIA ANTRIUOll ESTROMJ\J,. 

Con f11clor onlosómico dominonfc, con expresión \'nri11hle. Se 
cree que bny un com11oncnle dislrolico que empieza 
ll"mprnn11mcnle en los niños y un componente degenernlivo que 
odnn poslcriormeittc. En etnpa fcmpr11m1 ne aprecia coloración 
puntcnd11 y un nspeclo nebuloso. epileliol. aporecen sintomoN 
romo folofobía, citrojecimienlo e irritación lronsilorín 
¡mslerior n In opocidod nehulosn, osi como v11sculnri1.nción 
periférico. J,a sensibilidad corncnl eshí inlncta. 
El epilclio cornea! eslÁ 111Mgnz11do e irregular. La membrann 
de ilowman es rcempl11z11dn por tejido fihrovnsculnr. 

IJISTltol'IA ESTllOMAl, POSTERJOR. 
Sin. ))istrofia l're-Dccemet. 

Estas disfrolins rcpresentnn un proceso dcgencrnfivo con 111 
cdft(I, en In cmd ocurren opacidades, simetricas, bilafcral, 
formoclón lípldlca esf ro11111I, anteriormente 11 la mcmbnmn de 
desccmef. Se prcse11t11 l'ntrc In cuarln y séptlmn décndn de vida. 
l'neden ser prlnmrlns (No se dclermlno cnusn ii hcredit11rio). 
Secumlnrios (nsod11d11s n enfcnnedndes sistént11lk11s u 
11cul11res). L11 11gmlczn visual no se afecta. Se c11rnclcri:r.11 por 
op11cídndes dlscrefns y pequcñns gris-hlimcns que se des11rroll11n 
en el cstromn posterior con mezdn de seis lipos de opncid11des 
proíundns y diminufos que son: dendrílica estrellada, 
lmomcrnng, circular ii ¡mnfo, roma, linenl y filiforme. I ,11 

sec11nd11rl11 se h11 visto 11sodado n quernfocono, n olrns 
dlstrolíns, así como in Jcliosis rccesiv11 ligntln n x. 
l'nlologín: Lns vacuolais intrncitopl1lsm111icns conlienen 
fosfolípidos, lipoíuscin11, complejo lipoprolcíco y csfon 
presentes en los qucrolocifos del cslromn posterior. 

DISTltOFIA COltNEAL AMORFA l'OSTEIUOH. 

Es nulosiimlco dominante. Puede prcscntor uno onon11111itlnd 
congénifn. Ocurre lo nfocción en IH córne11 cenlrnl y pcriforin. 
l,11 opacidad es irregular y se cxtlcmle hasta el limbo, llene unn 
aporiencio de hojn. Topogr111icamenlc se encuentr11n 1ll córneo 
y lo superficie nnlcrior del iris nplnnnd11s nsí como 
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anonnalldades estromales (se observan finos procesos iridianos 
que se extienden a la línea de Schwnlbe) (6) • 

. DISTROFIAS QUE AFECTAN EL ENDOTELIO. 

CORNEA GUTATA. 

No se determina el patrón genético, pero puede ser autosómico 
dominante. Se presenta en edad media y avanzada. Aparecen 
centralmente como prominencia en formn de gota en 111 
membrana de descemet y se manlftestn cerca de los 40 afios. No 
hay predilección. El trnnstomo ocurre por las acumulaciones 
focales de colágeno sobre la superficie posterior de la 
membrana de descemet, estas acumulaciones están formndas 
ap1trentemente por células endotelioles anormales y se 
presentnn como verrugas ó excrecencias de la membrnna de 
descemet. Cuando la lesión rompe el mosaico endotelíal 
normal, la reOe:dón especular revela manchas obscuras. 
Cuando estas lesiones afectan la periferia de la córnea se 
denominan cuerpos de Hassal-Henle, los cuales carecen de 
slgnlftcado especial, excepto como Indicador de edad • Esta 
dlstroDa puede progresar a dlstroDn endotellal epitelial de 
Fuchs. (6) 

DISTROFIA ENDOTELIAL DE FUCIIS. 

Se presenta en forma bilateral, más frecuente en mujeres, 
probablemente autosómico dominante. Usunlmente ocurre 
posterior a un fenómeno aislado (6,27), es progresiva. Se 
observan entre individuos de 30 a 60 años. Aíecta en forma 
tipica a ancianos. Esta distrofia conduce a un edemn comeal 
producido por una olteración metobolico e incopacidad pora 
actuar como una bomba efectiva resultando una opocidad 
gradual en el estroma y epitelial. Al parecer In lesión se 
manlftesto ni inicio como una córnea gutota (ya descrita 
anteriormente), sin allerociones oparentes en las otras copos de 
la córnea, la lesión afecta al Inicio en lo porción centrnl de la 
cómen y se prolonga a In periferia, a nivel de las célulos 
endotellales puede aparecer un pigmento marrón fagosltado, el 
epitelio adquiere un aspecto de rocío, el · edema aparece 

. primero en las Hpas basales y luego en las superficiales. Las 
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bufos púedeil romperse y el pncienle experimentar dolor, 
sensación de curpo extraño y enro,iecimiento e irritación del 
o.lo, el paciente se queja de '\isión borrosn ni despertarse. 
Posteriormente In córnen gulntn y el edemn estroma! posterior 
se lnerementnn por lo que se hacen más evidentes. El estado 
Unnl Re cnrncterf:l:n por Un crecintlento hacia adentro de tejido 
conectivo subcpilelinl y disminuye el edema epitelial asociado 
t~~1.bién n In disminución del color y por lo tanto aumenta In 
vasmn borroso. 
En el óren central y parnccntrnl (donde hny cdemn severo 
clinlco comen!), In membrnnn de descemet estó cngrosnda y el 
endotelio comen! es nnomml como se mnnifiestn en la gutala 
endotellal, vnsculnriznción y cngrosnmiento similar Rimulnn 
una protuberancin, el tejido subepitelial es engrosado, 
vlisculanzndo y cicatrizado. Se hn reportndo nsociación de esta 
distrofia con glnucomn primario de iíngulo abierto en rclnción 
con In población en genernl. 
Las complicnciones pueden ser un P1111n11s degcncrnlivo e 
lllpcrtensión ocular. 
Trnlnmienlo: Al mmo pueden indicnrse los ngenles 
hipertónicos. En cnso de que la presión lntrnoculnr eslu.,,icse 
lmmenlnda, disminuirla con medicamentos anllglnucomnlosos, 
con la limalhlad de disminuir el edemn estromnl y epilelinl. 
Indicar lentes de contnclo sunves para proporcionar biencstnr 
al proteger lns temlinnciones cornenlcs expuestns y nplnnnr lns 
bulas. 
lndlcnr la qucrnto11ln•lín venetrnnte cuando In ngudcza ~isunl 
esté nfccladn en forma imporhmte, yn que se hnn reportado 
biaenos resullndos hnstn en un 80% (6,27). 
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DrSTROFIA HEltEDITARIA CONGENITA DEL 
ENDOTELIO. (CHED) 

Este tipo de distrofia cornenl se presenta en forma autos6micn 
dominante y nutosómlcn receslva. La forma autos6micn 
dominante es rara y se acompnña de anormalidades congénitos 
y oculares y pueden mostrar córneas trnnspnrentes ni 
uncimiento y posteriom1enle una opacidad progresiva, 
bilateral y tiene una presentación variable de la opacidad. Ln 
forma nutosómicn reccsivn es In más frecuente y se presenta en 
periodo prenatal o ni m1cimlcnto; frecuentemente se 111oci11 con 
Nlstngnms. Se c11r11clcriz11 por un edema corneal difuso 
bilateral congénito, no relnclonndo 11 factores etiológicos 
comunmente conocidos como glaucoma congénito, infecciones 
uterinas ó mucopolis11c11ri1losls (6,30). 
Este edema es nfocción epifclial difuso y estroma!, el cual se 
desarrolla rapidamente ni nncimlcnlo ó después del nacimiento, 
después del primer año de vida una opacidad lechosa se vuelve 
aparente, esta condición progresa lentamente en los primeros 
años de vida, ocnsionnlmenfe el engrosamiento de la córnea 
alcanza 2 ó 3 veces del tamnl'io nornml y la córnea asume la 
apariencia de vidrio opaco con algunos puntos estromnles. No 
hay vasculnrización en ambas formas. La sensibilidad comenl 
es nomml. Se ha observado en familias con CHED dominn.nte, 
que pueden tener un mosaico endotelial y ocnsionnlmenlc líneas 
hlnncuscns en forma de rosario exfendiend ose 11 través de la 
córnea, sugiriendo una distrofia polimorfa posterior en cuya 
instancia In córnen es de grosor normal. 
El cuadro cllnico puede variar desde una turbiedad leve 11 un 
nspeclo de vidrio esmerilado, homogéneo, difuso, severo de In 
córnea central que se extiende a la periferia, engrosamiento de 
In córnea yn mcncionndo, cdcn1n cpUclinl e imngcn de rocío. En 
los primeros nños de vid 11 se ve un nistngmus de fij11ción y 
esolropi11. 
El problem11 básico p11rece ser una degeneración endotclial, In 
cual puede tener su comienzo en útero, a los pocos meses ó ni 
afio luego del parto. Puede haber parientes asintomáticos con 
CIÍED; El Dx lcmpr11no en éstos es lmporlanle debido 11 que 
est11s personas pueden tener descendientes con pérdida vls1111I 
sevcrri. 



El l>x. Dlíerencinl. Glucomn congénito, Mnlform11cior1es .del 
Segmenfo ·Anlerior, Trnumnlismo del p11rto, Lues congéniln, 
Infecciones ulerinns, Ulcerns comean11s posteriores, Anomnlin 
de Pelers, efe. 
Trnl11nilenlo. La querntoplnstfa penetrante es lo lndlc111lo, con 
un nllo nivel de calidad del endotelio donante. 

DISTROFIA POLIMORFA POSTERIOR. 

Es una distrofia come11I congénila, hil11ternl, poco común que 
llene un patrón dominante o recesivo. Se presenlnn casos 
exporiidicos. La condición es ocasion11lmenlc progresiva con 
un efecto mfnimo en la visión. Se hnn reporfndo casos raros 
unilateral o con nfección de un ojo mñs avnnzado que en él 
conlrnlaferal. Las lesiones son discretos geogrnfü:ns, nodulares 
ó vesiculares, las cunles se desnrrollnn en In memhrnnn de 
descemel y npnrecen proluyendo hncin 111 cñmnrn anlerior, 
como discrel11s lesiones v11sc11lnres; ellns varinn desde unas 
cu11nlas vesfculns endolclinles a un severo edema epilelial y 
eslromnl. 
l.Als opncldades aparecen como .vidrio opaco, ponlos grises, 
lesiones vasculnres o un11 opncidad difuso. El edema epilelinl 
puede presenlnrse desde el nnclmienlo, en In niñez temprann 
(ler año) ó mñs lnrde en In vida.Otros cnmhios incluyen 
lesiones lipos handas engrosados en In memhr11m1 de déscemet, 
eslas lesiones deslncnn sobre el iris por relroiluminación. 
F.stn distrofln comenn11 polimorfa poslcrior puede asociarse 
con queralopntín en hnndn, dlsgenésias mesodérmicas del 
segmento nnlerior 11sf como otras distrofias ya descrilns • 

. Pnfología: El ramhio principnl se encuentrn en lns células 
endofelinles. En donde se hn señnlndo que estns células 
endotelinles pueden sufrir melaplnsia hncin unn céluln de lipo 
eplfelinl. El hecho de que In cnpn en hnnda de In memhrnna de 
descemel sen de grosor norm11I sugiere que el problemn se 
desarrolln durnnle el periodo neonatal. 
Trnl11mlento. No es lndispensnhle. 
Px. Bueno. 
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DISTROFIAS ECTASICAS. 

QUERATOCONO: 

Se presenta en forma congénita, entre la pubertad ó poco 
después, progresiva por espacio de ocho afios y posteriormente 
se · establece, bilateral frecuentemente en un 85%, aunque 
puede encontrane en forma aslmetrica por su gravedad. La 
mayoría sin antecedentes heredofamiliares positivos. 
El problema óptico es un astigmatismo en forma Irregular tal 
como se demuestra en la queratometria. Hay dos formas 
cllnlcas de presentación las cuales 100: 

Primaria: Es más freeuente, presente en forma redonda ó 
pezón. El centro del cono se encuentra localizado en sentido 
Inferior nasal, cerca del eje vüual. 
Secundario: Es menos frecuente, forma oval ó sagital, más 
grande. El centro del cono se encuentra localizado temporal 
Inferior, cerca del limbo o sea por fuera del eje visual, por lo 
que hace dlDcll adaptar una lente de contacto y lograr una 
corrección quirúrgica adecuada. 
Rara vez se produce peñoraclón. 
Los sintomas en las fases iniciales es la visión alterada en un 
ojo secundario al astigmatismo irregular. Con el tiempo se 
produce adelgazamiento comeal central y un trastorno 
adicional de la visión, esto puede causar una protrusión del 
párpado Inferior cuando el paciente mira hacia abajo (signo de 
Munson). A la lampara de hendidura se observa pliegues 
Verticales muy Onos (lineas de Vogt) en estroma profunda y 
Descemet, nervios comeales prominentes y depósitos de hierro 
eplteUal que rodean la base del cono (anillo de Oeischer) estos 
dos últimos son elementos diagnóstico del queratocono. 
llbtologlcamente: En la membrana de Dowman, Membrana 
basal y Estroma anterior se aprecian islas de actividad 
Obroblástlcas. En la membrana de Bowman hay 
fragmentación, elementos constantes en esta patología. Los 
queratocltos cerca del cono presentan cambios degenerativos. 
El anillo de Flelscher es acumulación de partlculas de ferrltlna 
en los espacios Intercelulares del epitelio. Se producen rupturas 
en la membrana de Descemet y cuando esto ocurre provoca un 



hMrops comenl agudo, entonce5 se produce opacidad come.ni 
repentino secundario ni edema producido (31 y 6) . 
El Quernfocono puede asociarse n nlternciones oculllres fnlcs 
como: 
Ectopf.n Lcnfls, Cntnrafn congenlf11, Anlrldla, Mlcrocórne.n y 
Esclerófic.n ázul: nsí como nller11ciones sislémlcns: Conjunflvltis 
primaveral, Atopia, Osleogénesis imperfecla, Sindrome de 
Duaile, Morí.nn, Dow, Apert, Ehllers-Danlos. 
Complicaciones: llidrops comeal agudo cura de 6 a 10 
Remanns, y el edema deRapnrece, se puede dcs11rroll11r uno 
cicatriz de la estroma de magnitud variahle. 
Pronóstico: Bueno. 
Tr11tanilenfo: 1.- Los lentes de contacto, cuando las gnfns son 
ineficaces (32 y 6). · 
2.- S1iero snilno hipertónico y lentes de contacto hlnndo pnrn 
hÍdrops comen! .agudo y corticoides tópicos. 
3.- Queratoplast.n penetr.nnte cuando los lentes de contacto no 
pueden !=Orregir el nsligmntismo irregular ó cu.ando el eje 
visual se ve permanentemente cicatrices ó edemn. 
4.- Epiqueratofa.quin.- Se usa unn lente plnnn y es un 
procedlnilenfo en el que, .un lcntlculo de tejido donnnlc se 
utlll7..n par.o modificar la fopogr.nlí.n de superficie de In córne.n 
(6 y 32). . 

DEGENERACIÓN MARGINAL PELÚCIDA. 

Se Ir.nin de un 111lelg111:11minefo periférico, hihtteral, lenlnmente 
progresivo y muy raro, que suele presentarse entre los 20 y 40 
liños. 
El ndelgoznmienlo nfecln solo en sector inferior y que In 
profruslón se locnlizn por encimo del óren del ndclgnznmienlo. 
Tx, lgunl que ei Quernlocono. (6 y 30) 

QUERATOCOGLOBO 
Se presenfn en formo rara, hllidcral, se asocia con quernlocono. 
1,n córrie? estn ndelga:r.ada importnnfcmente, especinlmenle en 
periferia y frnnsparenle en su dlámclro hnsnl, el cunl puede ser 
normnl llgernmenle 11umentndn. Ln c11r11cteristica fundamental 
es de que puede producirse perfornción nnle un lrnumalismo 
mínimo. Así como el Quernlocono, se hn encontrado nsocinción 
con otras enfermedades: defectos de audición ncurosensitivos; 
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plgmenlncl6n de fns plCT.nS denlnrias, escnferns azules, 
hipollroldlsmo; ele. 
Él asllgmnllsmo no es lrrcgulnr, n menos que se baya 
presenlndo una cicatri:r. por hldrops cornenl agudo. 

Dlngnosllco Direrencinl 
i.- Eslnliloma anlerior congénilo. 
2.- Qtiernleclnsin. 

Trnfanllenlo: Igual que lo referido en el Qucralocono. 

A eslas en.fülades echísicns de la córnea, varios aulores las 
consideran vnrlnnles de una misma enfermedad (31,6). 



OBJETIVO: 
Delermlnnr la prevnlencln de las Distrofias Comenlcs. en. In 
Colisulla. E:1iem11 del Servicio de C6rne11 en el Hospi111l de 
Especialidades Cenlro Médico Slglo XXI • 

• JUSTIFICACIÓN: 
La c6men es considerado como ia ventana óptica, con ·dos 
t11rnclerisflcos fundamcnlnlcs, las cuales son: 1'r11nsporencl11 y 
Ehistlcldad. 
L.it frnnsparencla es uno condición previa pnrn In ufilldad de la 
c6nie11 como medio ópllco y In el11sficid11d prolege al ojo conlra 
lns nfeccloncs traunuilicns, de 111tf su imporlancia para ser 

· considerada como subespecinlldad dentro de 111 Oflalmologia. 
Dehldo 111 Incremento del número de pacientes din con din con 
p11tologl11s comealcs en el llospilal de Especialidades Cenlro 
Médico Siglo XXI, se fundó en 1991 el Servicio de Córnea, con 
111 finalidad de brindar unn atención oportuna así como. un 
dlagnósllco temprano; lrntamil'nlo y pronóstico oportuno. Ya 
que conlnmos con importante servicio. Se quizo conocer la 
Prevalencla de las dislrofins cornealcs en la pobnlción general 
atendida en el año comprendido de Enero de 1993 11 Enero de 
1994. En virtud que se describe en la literatura que este grupo 
de entidades se prescnlan en fonna frecuente en 111 ed11d ndulfn, 
bllnteral, heredilario, progresivos y asintomáticos por lo que su 
diagnóstico es tardío, por lo cual es importante conocer los 
caraclerlstlc11s de estos entldodes que hacen seon 11tendid11s en 
un servido de tercer nivel. 
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. lnPÓTESIS DE TRABA.JO: 
l;as dlstroOas comenles se presentan frecuentemente en la 
pohlliclón adulta; por lo que la Prevalencia de esins afecciones 
es alfa en un servicio de Especlalldad de Córneo. 

MÁ 1'ERIAL y MÉTODOS: 

Se revisaron expcdienles de pncienles ingresados ni servicio de 
córnea del Hospital de Especialidades Ccnlro Médico Siglo XXI 
en el periodo comprendido de Enero de 1993 n Enero de 1994, 
siendo el número de pacientes de primer11 vez 600, con 
diferentes palologíns corneales. De lns .cunles 62 pnclenles 
Ingresaron n esht consulla con diagnóslico de dislrolias 
comentes. No inleresó si en esle periodo recibieron lrnlnmienlo 
médico, quirúrgico u olro. 
Se lomaron como pnrómelros para esle esludio los siguienlcs 
dalos: 
itlslorla clinica completa destacando en anlecedenles · 
hercdofümilinres relacionados a dichn palologín, enfcmtcdades 
slslémallcns ARocindas, sexo, oeupnción, síntomas, Cicmpo de 
evolución y liempo de dingnóstico. 
La explornclón oftalmológica Incluyó: Agudezn vlsu11I (A V), 
Diomlcroscopín (DMC), Tonometrín (TIO), Gonioscopín, 
Quemfomelrin y Fondo de ojo. 
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RESULTADOS: 

De los. 62 pncienles rcvisndos con dingnoslko ·de dis1rolins 
comcnles corresponde un IO% de lns pnlologíns revisndns en lti 
consulta e:dcrnu de córnen en el llospilnl de l~spccinlidndes 
Cenlro Médico Siglo XXI, en el período comprendido de Enero 
de 1993 n F.nero de 1994, fueron enconlr111los los siguientes 
dulo.: 

Tipos de 
Dlslrnlius 

Quern1ocnno 

Degeneri1ción 
Murginnl 
l'clúcldn 

i>lslrolin de 
Fuch's 

l)ls1rolln de 
Cognn 

Quernloglobo 

Dislrolin 
ltcfüulnr 

Qlf EltATOCONO 

No. de 
pndenles. 

41 

6 

5 

4 

3 

J 

% de pnto­
% de dislrolins logíns cor-
corncnles. neidcs globnl 

66% 6.83% 

10% 1.00% 

8% 0.83% 

6°/o 0.57% 

5% O.So/o 

5% 0.5% 

Se presentó en 41 pncienlcs que corresponde 11 un 66% de lns 
dlslrolins cnrncnles obscn•ndn en In poblnción genernl 
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GHAJi'JCAS ESTADÍSTICAS 



PREVALENCIA DE LAS DISTROFIAS CORNEALES 
· EN EL HECMN SIGLO XXI 

OTRAS PATOLOGIAS 

538 (90%) 

600 EXPEDI E~ TES 

DIST1"0FiAS CORNEALES 
62 (10%) 

e.e. SERV.CORNEA 

HECMN SXXI 1993 



PREVALENCIA DE LAS DISTROFIAS CORNEALES 
EN EL HECMN SIGLO XXI 

J:OG.IAARG.PELUCIOA 

OiSTROF.RETICULAR 

OUERATOGLOBO 3 (S%) 

3 (5%) 
DlSTROF.DE COGAN 

4 (6%) 
JISTROF.DE FUCHS 

5 (8%) 6 (10%) 

62 EXPEDIENTES e.e. SERV.CORNEA 

HECMN SXXI 1993 



PREVALENCIA DE LAS DISTROFIAS CORNEALES 
EN EL HECMN SIGLO XXI 

PORCENTAJE 

1 ~ --- - --- ------.,------_ - . --~ 
8-(} ~~------¡_ 7 " i 1--- - . - ---- ~¡ 1 r-- ' . - ,, 

6-j ~- t - -~--------------,~ J- i - - ---- ' 5 
1 ¡-· --~ -··------· ---------~----- - 1 ' --- ---- -- 1 

41 i - - ----·-------------------
3 ¡ ¡--- 1-- 0,-BS 0.6L _____ 0;5----G,5-·--¡ 
2i , 7 7 7 A 1 J-

I 
O' 

600 EXPEDIENTES 

- QUERATOCONO ~ DEG.MARG.PELUCIDALJ DISTROF.DE FUCHS 

R DISTROF.DE COGAN ~ QUERATOGLOSO CJ DISTROF.RETICULAR 

e.e. SERV.CORNEA 
HECMN SXXI 1993 



CLASIFICACION DE DISTROFIAS CORNEALES 

DISTROF.ECTASI CAS 
50 (81%) 

OISTROF.ENOOTELIAL 
5 (8%) 

•f DISTROF.DEL ESTROMA 
3 (5%} 

OISTROF.DEL EPITELIO 

62 EXPEDIENTES 

4 (6%) 

e.e. SERV.CORNEA 
HECMN SXXI 1993 
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estudfodn y un 6.83% con respecto ni lolal de lns palologí:is 
corncnles vislns en el periodo eslmlia1lo,cnconlrnndose lns 
siguientes carnclcrislicas : 25 pncientes sin antecedentes 
beredofHmiliarcs nparentes, 10 pacientes con nntccedenles de 
querntocono en hermanos y 6 pncientcs en pndrcs.No 
pntoloJ!ÍllS sistémicas nsocindns ni ocularcs,ocupndón sin 
predo~1inio pnra In pnlologín cslmlindn.IJc los 41 pncicnles , 15 
pacientes fncrón del sexo ícmcnino ~· 26 mnsculinos,los 
sintomns predomimmtcs filé disminución de h1 A V y visión 
horrosn,con diagnóstico de los 15 n 20 nños. A In Exploración 
ofhtlmológk~: J ,11 A V íué en 30 ojos con Cm:nln dedos (CD), 11 
oJos con 211141111(.)NM, 14 oJos con 201400(.)201200 con nso M 
Lente de conll1cto (LC), 5 ojos no tolcr1m LC, 20 o.jos con 20140 
con LC y to ojos con 20120. Ln nfccción de lodos los pncicnt~s 
fué hll11tcrnl (41 ¡>11cientcs) ,sólo que en 8 pncientcs predomino 
ojo i:r.quicnlo y en 11 1111cie11tcs predomino o.io derecho .A la 
Explornción con lampnra de hendidurn:Se apreció en 10 oJos 
!ns lineas dé vogt,44 oJos se ohsenó ncr•ios corncnles 
prominentes y en 28 oJos depósitos de hierro epitelial rodeando 
In bnsc del cono(nnillo de llcischer),la topogrnlía de lornlizaciím 
del cono filé en el 90 % sector inferior nnsal y 10% 
tcmporoinfcrior .Se observó en lodos asligmnlismo irrcgulnr , 
el cunl se descuhriú a In retinoscopÍll y se confirmó 11 In 
1111er1ilometría .el signo de i\funson positivo en los 41 pncicnfcs 
.La lonon1etrí11 vnrio de 12 mmhg 11 15 mmhg.J.11 Gonioscopía 
grado 111 y IV en lo.~ 360" en 38 pncienles y en 3 pncicnlcs 
Grado TI.Oc los 41 pncicntcs sólo 5 pncicnlcs prcs1mtnró11 
hidrops cornea! 11gmlo(dcscompcnsnci1\n corncnl).Dc los 41 
pncicnll's súlo n 11 p11d1•11t1'" se le rcnlizú Qucrntoplnslín 
pcnetrnnlc en el nño cstudindo,de los cualt•s to pncicnfcs 
presenhm huenn EVOLllCIÓN ,hollín donndor y receptor 
trnnopnrenfe,solo uno pre.•cnló trn•plimtc fallido.El resto 1k los 
pacienlcs 11lgunos e.dan en lisia de cspcrn y otros en 
lrnlamicnlo sinllmrntológico. 

DEGENERACIÓN ;\1AltGINAL l'l~l..ÚCIDA 

Fué observada en 6 pndcnlcs 1¡nc corresponde n un 10% de las 
dislrolins cornci1lcs y 1 % de lns palologÍlls corncalcs glolrnl , 
cncnntrnmlosc las .~iguicnlcs cnrncfcrísf icns: Antecedentes 
beredofamilinrcs en 4 pncicnlcs de queratocouo:¡mdrcs y 
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hcrnuimi•.2 sin nutecc<Jenlcs de imporfonci>J .Ni>· nllcrndoncs 
sislémiclis ni Of.uh1rcs npnrenfos .Los 6 pncicnfcs son ·del sexo 
masculino.Ocupncicín sin imporhmcia pnrn cshí 
enfüiml.Aslnlonuílícos .Con diagnóstico desde In scgundn 
deemln de· ~·hin.,\ In cxplornclón oílnlmoló1dca :A V en 4 
pncienlcs rué de W/40(.)Nl\I con l..C y 2 1111cic11ks 20180 
(.)20150 ce .l.n aíccción fué en lodos bilalernl con predominio 
de ojo izquierdo .A In l11111p11ra de hendidum se observó 
ndeigazmnienfo cornenl perirérico en sector inferior .lraslúci1lo 
,911brc el nren del 11dclg11:1.n111icnlo ,ccrcn del limbo n 2111111.Ln 
TIO fné de l4mmhg n 19mmhg .Gonioscopín grJ1do IV <'n los 
3611".1,n 'lUlmrfomclrín rnsHgmatismo contra In regln en lodos 
loa pndmlcs .Scílo uno presentó hidrops <'orncnl. 

QllERATOGLOl!O 

Se observó en 3 pndcntcs que cnrrcspon1lc ni 5°/o dcnlro tic l11s 
distrofins con1clnes csludi1ul11s y el 0.5% dentro de lns 
pntologln• cornc:tles glolnll.cncontr1111d11se como c1m1ckrísticns 
:l~n un pnciente 1111tcrcdc11te de querntocono en un hcrmnno 
,resto de pndcntcs negndo.•.l'fo se demostró pntologíns 
n~regndns ni oc11l11res ni sislémic11s .Ocup11ciú11 8Ín 

imporhmcin.2 pn<:icnlcs del sexo femenino y 1 puclcnle del sexo 
m11sculi110 .Asinlonrnlkos.Dingnóslico cst11hlccid11 desde los 18 
nños de cdncl controh1dos con· LC.A 111 cxphmtción 
off11lmológirn:A V 20/30 con ce CllOll lcnsomclrín de -4.00 X 

1115" y -5.~0 x 145" en do .. pncienfc•,y un ¡111cfonlc con 20/100 
con l.C. A In lum¡u1ra de hendidur11 se 11pn,ci11 nfcrción 
bllntcrnl ndclgn:rnmicnlo periíérfro y rc•lo lrnnn¡111rentt• en los 
3 pnricnCes .l,n TIO de 15 mm hg en los tn•s p11dcnlc.•.Ln 
gonioscopín grado 111 de M.12 n 7 y rcslo gr11d11 IV . en 1 
pndcntc re.do grn1ln IU en lo• 360".Qucrnfomclría 
:.Asllgn111li•n111 irrcg11l11r .Sólo un pllcicnlc presentó pcrfornción 
comenl sccundnrio n un lrnumnlismo (patmla),la cual se 
snh1ró. Tx. Sinlom11tológiro . 

l>ISTltoFfA 1>1!: COGAN. 

l~sla <>11lid11d se presento en 4 pacientes <1uc rcprcscnln un 6% 
en l11s dlstrulins vislns en la consuU11 cxtcrr111 del servicio de 
córneo, en el 11eriotlo esludindn y 1111 0.57% dentro de lns 
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f>1tlologÍlls corne:1les anual. Se cncontro ,;,. signil"lllcs 
· curnclcríslicns: 
l>e los pncientes los 4 son del sexo femenino cnlre In 4a dccm!n 
y scpllmn déc11d11 de vid11. Cnn nnteccdcnlcs de lrmrmnli.11110 1 
pnclentc con cuerpos cxlrnños, 2 pndcnlcs con 1111lccedc11lcs de 
fnt11n111fümo con filo tic ho.in de papel, )' un pncicnlc con 
erosiones recurrentes. .Son 11sinlo1111ílicos. No nntccedcnlcs 
heredil11rins 111111rc11tes. No 11lleracin11cs sistemicns ni ncul11rcs. 
A 111 IGxplornción Ofh1lmnhígic11: A V. 20-40 con LC. (3) 
¡\ In l11mp11r11 de herulidurn se 1111rcciii: lesiones hil11ler11fes con 
nsper.lo linenl ii en 11111p11 que 11fect11 t'I epitelio (3 p11dcnlcs) y en 
clos pncienks se npn·cio en 3 ocnsic>cres recurren les. con cd1•.n111 
epllclinl y disminuriiirc dt• In ¡\V. 
TIO, en 3 p11rit•nlcs ch- 13. mm de lfg y 1 ¡111rit"nlc 18 mm de llg. 
Gonioscopia: Grndo 111 en los 360 grndos 
Tral11micnfo: Sinlomálico 
En uno se indico lente lcrnpeulico. 

l>ISTIUWIA DE FIJCllS. 

F:stn enlldnd se pr·cscnl(o en '11 pohnkfón esludirul11 en 5 
pncicntes que reprcscnt11 en un 8% dentro ele lns distrolins 
corneidc.~ enco11fr11d11s y un 0.83% de 111 poblnciiin en gcu,•raf. 
Con l11s siguientes cnr:1cleríslic11s: Se cnronlrii en 4 p11cicnfcs 
del sexo femenino 1 del sexo m11scuiino, entre 111 511. y 611. 
décndn de vidn, sin 11nkccdcnlcs hcrcdofnmili11rcs npnrcnles, 
110 1u1fologíns ngrcJ.!acln~ fnnfo sish~n1iras ron10 orularcs. 
Aslnto11111firos. l•:n 111 c~plorarión off11lmolíigk11: 
A V. 20/80 (J pncicnfe>). 

20/100 (1 p11cienfc). 
¡\ 111 li'1111p11r11 de hcndi<lurn se :iprcció nfcrdón hi111fcr·11f, 
cxcrcrcncins 11 ni\'CI de In c11p11 de dcsccmcf, y dcpíisilos de 
pigmento en d endotelio cornc1tf (3 p:icicnles) y en dos 
1tnric11lcs, 11cfc.n11ís edema cslromal ccnlrnf. 
TIO. 2 pacientes 12 111111 llg. 

J pncicntcs 15 mm llg. 
Gonloscopín: c;r11do fil en los 360 Jlrnclos en 3 pndenlcs. 

Grado JI r 111 en 2 pncientcs. 
lfno presentó Cx. de flllllUS degcnernth•o. 
Tx. Sinfomntolíogico. 



· J>ÍSTIÜWIA fUfffCIILAH. 

f~sf11 e11lid11d.se prcsenhí en 3 pacicnles, qnc rcprcscnfnn 1111 5% 
de Indas las dislrofins vistas en In co11suU11 cxlermt en el periodo 
esludi111lo y el 11.5% de '"" 1111lologfos 1·.ornenle.s glolmks nnunl.· 
Con lns siguientes c11r11l'leríslic11s: De los lrcs pndcnlcs 2 
corres¡wmlierori al sexo femenino y uno ni sexo masculino, sin 
nnlccedenles hcredofnmilinres, enformcd11dcs sislémit'llS 
m•g111l11s. Los sínl<lmn.• referidos en 2 pncicnlc.• fnc visión 
horr~•1u1 y uno nsinfonrnCico, fiernpo d~ evolución 20 años. 
A In <'xplornciiín of111fm(1lógicm A V. 20/200 (.) 20/80 dM 
pncit'nlcs y 20/40 con corrccchín Ílerca. En In l1ímp11r11 de 
ltt'ndidurn se observa nfecciíin bilnlcrnl cornea! di• 111111 red con 
nlmncnlos inlcrdígifolcs (línea blnnquccinn en el centro de la 
c!Ín1ea con nfreción del cslroma corne11l. 
TIO. 2 p11dcnlcs regisfr11ron 15 mm de Hg. 

1 pncicnlc con regfalro de 18 mm de llg. 
Gonloscopín. F:n 2 pólcicnfcs grado fil en los 360". 

En ún padcnlc grado IV en los J60". 
Quernlomeh'ía. Con astig111111is1110 con 111 regln. 

Fondo de o,jo. Si1111llcrlll'ioncs imporfnnfcs 1111c 111cucior111r. 
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CONCLUSIONES 

1.- De ácuerdo a lo descrito anteriormente, se puede concluir 
que la prevalecencia de las distrofias .comeales es ALTA, ya 
que 1 de cada 10 pacientes que es atendido en esta especialidad 
presenta alguna entidad de estos grupos descritos. 

2.- Es necesario que el diagnóstico de estas entidades se realize 
tempran11mente por los oftalmólogos generales y no en fonna 
11ccidental en un hospital de Jer nivel. 

3.- En nuestra serie la población ·más afectada es la etapa 
adulti>-joven, donde la productivid11d se ve afect11da por el 
debate de la agudeza visual. 

4.- Estos pacientes a pesar de que se caracterizan poi' ser 
asintomáticos; · la mayoria presenta síntomas como son: 
disminución de la ngudew visual y lislón borrosa; por lo tanto 
vale la penn la busqueda de estas entidades en grupos de Ja 
población general y no necesariamente en alta especialidad. 

5.- En la población estudiada, la distrofia mús frecuente 
encontrada fueron las ectésicas, debido a su manejo especlativo 
es poco transcendente desde el punto de vista funcional y los 
pacientes necesariamente requieren trntamiento quirúrgico 
(Queratoplastía pcnclronle). 

6.- Vnle la pena resaltar que dentro del grupo de las dislrofias 
ectáoicas, el qucrntocono es el mlÍs frecuente. 

7.- Como se confirma por la liter:ilura es1as entidades son de 
presentación bilateral, progresivas y hereditarias. 
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