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RESUMEN

Se ha reportado que un 10% de ceguera en los pafses industrializados estan causados
por cataratas congénitas. En la mayorfa de los casos no se conoce la causa, sin embargo
se pueden asociar a una serie de anormalidades ya sea oculares y/o sistémicas, presentes
0 no al nacimiento. La determinacién de la causa y el manejo de estos pacientes son de
vital importancia para la recuperacién visual y la incorporacién a una vida escolar
normal.  El siguiente estudio se realizé en pacientes de la Asociacién para Evitar la
Ceguera en México (APEC) con el objeto de valorar las asociaciones oculares y sistémicas
més frecuentemente asociadas a catarata congénita. Se estudiaron un total de 139
pacientes de los cuales 249 ojos presentaban algin tipo de catarata. Tin el 79.14% de los
casos fucron bilaterales. las asociaciones oculares cncontradas son similares a las
reportadas en la literatura. Sin embargo nosotros consideramos que la presencia de otras
anomalias principalmente oculares empobrece una recuperacién adecuada de estos
pacientes, ya sea por la anormalidad en s{ o las complicaciones a futuro. Con este
estudioc puede demostrarse que las valoraciones genéticas son insuficientes, pues
considerando las posibles causas de catarata congénita, todo paciente debe ser valorado
tanto por genética, como por pediatria para establecer las causas y determinar un
pronéstico visual més adecuado, e incorporar a estos nifics a una vida escolar y social lo

més tempranamente posible.



INTRODUCCION

La catarata puede definirse como cualquier opacidad del cristalino que puede o no
interferir con la visién y el término de catarata congénita se refiere a la presencia de esta
opacidad al nacimiento. Las cataratas que se desarrollan durante el primer afio de vida se
denominan cataratas infantiles, sin embargo, pueden no ser observadas por los padres,
sino en los primeros afios de vida, sobre todo en los casos de cataratas unilaterales.

Tanto las cataratas congénitas como las infantiles son anormalidades oculares comunes y
representan una causa importante de ceguera en la infancia. Uno de cada 250 recién
nacidos (0.4%) tiene algin tipo de catarata.

A menudo la localizacién y la morfologla de la catarata pueden sugerir su causa y
clasificacién. Hay otros esquemas de clasificacién que se basan en que la catarata sea
hereditaria o esporédica, o bien ser parte de un sindrome sistémico. Puede considerarse
en goneral que las opacidades bilaterales son {endmenos acompafiantes de un transtorne
genéral o hereditario, en tanto que las opacidades unilaterales como lenticono posterior,
catarata polar anterior y vitreo hiperpldsico persistente no suelen acompafiare de

problemas extraoculares. En general las cataratas congénitas pueden tener las siguientes

causas
CATEGORIA TIPO COMENTARIOS EXPLORACION
Esporédica 30% cataratas | Diagnodstico de
congénitas exclusién
Hereditaria Autosémica Dominante |Mas frecuente Antecedentes
Autosdmica Recesiva familiares
Ligada a X
Prematurez Se acompafa de
anoxia e hipoxia
Trastorno Trisomia 21 Rara antes de los|Cariotipo
cromosdmico 10 afios
Trisomia 13 Mortalidad
Sindrome de Turner temprana
Agentes Rubéola 30% de incidencia| Titulos anticuerpos
infecciosos Toxoplasmosis en fetos infectados
Varicela
Citomegalovirus
S{ills ,
Herpes simple
Parotiditis N
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CATEGORIA TIPO COMENTARIOS EXPLORACION
Transtornos Galactosemia Prueba apropiada en
metabdlicos Sindrome de Lowe AD orina y sangre

Sindrome de Alport xR

Hipoglicemia

Hipocalcemia |
Transtornos Anomalias Craneo Exploracién fisica
generales faciales AD

Distrofia mioténica El cristalino es de

Transtornos origen ectodérmico

dermatolégicos

AD=Autosémico Dominante, AR=Autosémico Recesivo, XR= Transtorno Dominante ligado a X

Muchos tipos de cataratas congénita ocurren en asociacién con otras anormalias oculares.

istos anormalidades pucden  predecic of resullado quitidrgico y visual,

Anormalidades en el tamafo del globo
| ocular

Mieroftalmos
Buftalmos

Anormalidades Corneales

Microcérnea
Megalocdrnea
Queratocono
Esclerocdrnea
Leucoma

Anormalidades en iris

Coloboma
Aniridia
Heterocromia

Membrana pupilar persistente

Anormalidades en cristalino

Ectopia lentis
Esferofaquia

Glaucoma congénito

Todos los tipos

Disgenésis mesodérmica

Todos los tipos

Anormalidades en Vitreo

Vitreo primario hiperplasico

Anormalidades en retina y Coroides Coroiditis

Coriorretinitis

Retinoblastoma

Hipoplasia macular ~
Anormalidades en Musculos extraoculares | Nistagimo
y motilidad ocular Estrabismo
e Paresia muscular
Anormalidades en Nervio Optico Atrofia

Hipoplasia




Material y Método

Se estudiaron retrospectivamente, un total de 139 expedientes con diagnéstico de

catarata congénita que fueron intervenidos quirirgicamente

de enero de 1993 a

diciembre de 1995 en las 5 clinicas del servicio de Segmento Anterior de la Asociacién

Para Evitar la Ceguera en México.

Las variables estudiadas fueron las siguientes: edad, sexo, antecedentes perinatales,

antecedentes hereditarios de catarata congénita, valoracion pedidtrica, wvaloracién
~

genética, anomalias sistémicas u oculares asociadas, tipo de catarata, determinacién de

eje axial ocular por ecograffa por modo B de contacto o transpalpebral vy anomalfas de

segmento posterior observadas clinicamente o reportadas por ecogratia.

Se excluyeron a aquellos pacientes en quienes el diagnéstico no fue confirmado o

expedientes incompletos.

RESULTADOS :

Del total de 135pacientes estudiados. El promedio de edad fue de

rango de 6 dias a 52 afios. La distribucién por sexo fue la siguiente:

11.54 afos con un

No pacientes %
Masculino 77 55.4
Femenino 62 44.6




De 139 pacientes 249 ojos presentaron algin tipo de catarata. El 20.86% de los

pacientes presentaba catarata unilateral y el 79.14% bilateral.

La valoracién pediétrica o cardiolégica se reporté normal en el 97.04% de los pacientes y
sblo en el 2.96% presenté cardiopatia, como manifestacién asociada en Sindrome de
Down o rubéola congénita.

El 16.3% de los pacientes tenian antecedente de catarata congénita. En 3 casos el
paciente representaba la tercera generacidn afeclada. En un caso valorado por el servicio
de genética de este Hospital, se pudo establecer que la catarata congénita se presentaba
en esta familia como transmisién autosdmica dominante de penetrancia variable y en
otros 2 pacientes la catarata se presenté de forma esporadica.

3 casos mas fueron referidos con diagnéstico genético de otro Hospital v el 90.6% del
resto de los  pacientes no cuentan con esta valoravidn.  La siguiente tabla muestra 1o

asociacién con sindromes sistémicos que nosotros encontramos:

Sindrome Nédmero Pacientes % |

Ninguno 126 90.64

Sindrome de Down 1 T2

Hallerman Streiff 1 T2

Pierre Robin 1 N

TORCH 2 1.44

Rubéola congénita 2 1.44

Pb. Wagner Stickler 1 N

Esclerosis Tuberosa 1 72

Auto. Dominante 1 T2 |
Cataratas congénitas asociadas a Sindromes oculares:

TP e Rie& - B T SR

Pb. Amaurosis de Leber 1 72




Sx. Axenfeld i 72

El tipo de catarata descrito en la valoracién inicial por ojo es cormno sigue

TIPO DE CATARATA :. NUMERO 0JOS %

.. | Total 71 29.2
Nuclear 117 48.15,;
Zonular 12 4.94
Polar posterior 12 4.94
Lenticono posterior 6 2.47
Suturales 2 .82
OSCP 14 5.76
Polar posterior + cortical | [ T R BT S
Polar posterior + cerulea | 2 .82
Polar posterior + zonular 2 .82
estelar + sutural 2 .82

Se encontraron anomalias oculares asociadas en 110 ojos (44.17) de los 249 que
presentaron algin tipo de catarata, las mds frecuentes fueron:

ANOMALIA NUMERO DE OJOS %
Microcérnea 35 31.82
Microftalmos 1 a1 .
Queratocono 3 2.73
Nistagmus 34 30.91
Nistagmus+ 2 1.82
Microftalmos
Nistagmus + 10 9.09
Microcérnea
Exotropia 17 15.45
Endotropia 8 7.29




TOTAL 110 100 J

El fondo de ojo se report6é normal en 158 ojos (81.87%), coroideo en 35 (18.13%), No
Se valord en 85 ojos del total de 278 ojos de los 139 pacientes estudiados

La ecografia se reporté normal en 206 ojos (95.37%), con estafiloma posterior en 9
casos (4.16%) y 1 caso de vitréo primario hiperpldsico persistente (.46%),. No se

realizé ecografia en 33 ojos.
DISCUSION

La incidencia de catarata congénita es de 1 por cada 250 nacimientos; relativamente alta
si se compara con la del retinoblastoma, que afecta a 1 de cada 18 00O recién nacidos
vivos en los EUA.

5 conslderamos que del 10 al 38% de la ceguern en la intancia esta causada por
cataratas congénitas y que de 226 pacientes s6lo el 26% fueron capaces de acudir a una
escuela normal, podremos pensar que el diagndstico y manejo de estos pacientes en
etapas mas tempranas de la vida podria tener mejor prondstico funcional.

El enfoque bésico de un nifio con catarata congénita es determinar, cuando se presenta
como un hallazgo aislado en pacientes sanos o cuando forma parte de una alteracién
sistémica. Es importante tener en mente que 1/3a. parte de los casos son de causa
idiopética, considerandolas como nuevas mutaciones, en donde la causa exacta podra
entonces ser demostrada en las siguientes generaciones. Fraser y Friedman consideran
que el 50% de las cataratas son nuevas mutaciones.

En aquellos casos en los que la causa es determinada o conocida, tales como en la
rubéola congénita las manifestaciones oculares son las mas frecuentes (78%;, siendo la
asociacion de catarata y microftalmos dentro de éstas, la de peor pronéstico visual.
Podria ser entonces el oftalmdlogo el que estableciera esto como un hallazgo que forma
parte de un sindrome.

Las cataratas congénitas no suceden como un hallazgo ocular aislado, sino que
frecuentemente se asocian con otras anomalias oculares, tales como vitreo hiperplasico
primario  persistente, anhiridia, microftalmos, membrana pupilar persistente,
queratocono, esclerocérnea, coroiditis, corioretinitis, displasia macular, etc. Estas
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anomalfas se presentan en el 50% de todos los pacientes con cataratas congénitas.
Nuestro estudio no difiere de lo reportado siendo las anomalias oculares asociadas del
44.17 %.

También se ha establecido que la presencia de nistagmo en estos pacientes sugiere un
dafio visual profundo con visidén igual o menor a 20/200, nosotros encontramos
nistagmo en el 30.91% y asociado a microftalmos o microcérnea de 1.82% y de 9.09%
respectivamente, lo que nos habla de que los pacientes que llegan a nuestro hospital, se
presentan ya con un deterioro visual importante. Asi mismo nifios con opacidades totales
que afectan la visién a este nivel desarrollaran nistagmo en los primeros tres meses de
vida.

Asociaciones entre tipos de cataratas especificas y anomalias sistémicas también han sido
descritas, asi en el lenticono anterior deberd descartarse sindrome de Alport, en el
lenticono posterior Sindrome de Lowe, estudios complementarios de laboratorio serian

necesarios cn estos casos, Nosotros no encontiamos osla asociacion.

CONCLUSIONES

Debemos considerar que todos los pacientes con catarata congénita pueden lener otras
anomalias sitémicas u oculares asociadas. La valoracién adecuada de estos pacientes debe
incluir siempre una valoracién genética, pedidtrica y oftalmolégica exhaustiva con el
objeto de dar el tratamiento quirGrgico o no, adecuado para cada paciente e iniciar la
rehabilitacién éptica enérgica lo més tempranamente posible. Consideramos que muchos
de estos pacientes acuden inicialmente con el oftalmoélogo por la presencia de cataratas
congénitas uni o bilaterales, la orientacién y canalizacién de estos pacientes a los otros
servicios, es fundamental por parte de nosotros. La presencia de determinado tipo de
catarata y las asociaciones més frecuentes en cada caso deben tenerse en mente para la
solicitud de estudios especiales de suero y orina.

Se sabe que la presencia de otras anomalias oculares asociadas a catarata ofrecen un
pronostico peor. La presencia de catarata y microftalmos o nistagmo, que tienen una
ngudeza visual preoperatoria de 20/200 ¢ peor, no mejora en ¢l posoperatorio en el 81

% de los casos.
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