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Editorial

EDITORIAL
Estimados socios:

La Revista "Archivos Argentinos de Oftalmologia” de la Sociedad Argentina de Oftalmologia (SAQO) se de-

dica a difundir los resultados de las investigaciones y conocimientos por medio de la publicacion de articu-
los cientificos originales que contribuyan al estudio de la Oftalmologia y disciplinas relacionadas, como asi

también darle utilizacion como herramienta para mejorar la calidad de vida de la poblacion.

Nuestra publicacion se inicio en el aflo 1925 con el nombre de “Archivos de Oftalmologia de Buenos Aires”
y se editd hasta el 2009.

En el afio 2013 cambid su nombre por el actual “Archivos Argentinos de Oftalmologia”. Todos los volume-
nes pueden ser consultados en nuestra pagina web de la Sociedad: www.sao.org.ar

Escribir este editorial nos llena de emocidn ya que con mucho entusiasmo, esfuerzo, trabajo en equipo vy
constancia queremos anunciarles que estamos ya en el camino hacia la indexacion de nuestra Revista si-
guiendo todos los estandares internacionales de las revistas cientificas mas importantes del mundo.

La publicacion de un trabajo cientifico conlleva un esfuerzo muy importante y refleja todo un camino del
investigador tanto en lo asistencial como en la investigacion basica o clinica.

Que nuestra revista “Archivos Argentinos de Oftalmologia” pueda volver a estar indexada y con un servicio
editorial internacional y digital va a contribuir a mejorar la calidad del trabajo realizado y nos acerca a un
lugar de privilegio académico a nivel institucional.

Los invitamos a escribir, presentar vy luego lograr publicar sus trabajos cientificos en nuestra Revista ya que
desde la SAO siempre consideramos que la generacion de contenido y material cientifico propio vy luego
publicado, es el mejor y mas prestigioso de los caminos en el desarrollo de un profesional.

Prof. Dr. Marcelo Zas
Director de la Revista Archivos Argentinos de Oftalmologia
Vicepresidente de la Sociedad Argentina de Oftalmologia
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Distrofia foveomacular
viteliforme del adulto
Reporte de Casos
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Resumen/Objetivos

Describir una serie de casos clinicos con diagnosti-
co de Distrofia Foveomacular Viteliforme del Adul-
to en distintos estadios, observar caracteristicas
diagndsticas vy diagndsticos diferenciales, asi como
el manejo terapéutico adecuado a cada fase de la
enfermedad.

Palabras claves: distrofia foveomacular viteliforme
del adulto, enfermedad de Gass.

Abstract/Objectives

Describe a series of clinical cases with a diagnosis
of adult on-set foveomacular vitelliform dystrophy
at different stages. Observe diagnostic charac-
teristics and differential diagnoses, as well as the
appropriate therapeutic management for each
phase of the disease.
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Keywords.: Adult on-set foveomacular vitelliform
adystrophy, gass’s disease.

Introduccién

La distrofia foveomacular viteliforme del adulto
(DFMVA) fue descrita por primera vez por Gass en
1974 como una lesion en el sector foveal, redonda
u oval, amarillenta, heterogénea, simétrica, sobre-
elevada y subfoveal ubicada entre la capa de fo-
torreceptores y el epitelio pigmentario de la retina
(EPR). (1) Es usualmente diagnosticada entre los
40-60 anos, y puede ser esporadica o autosdmica
dominante con expresién variable y penetrancia
incompleta. En estadios tempranos los pacientes
pueden ser asintomaticos, siendo el diagnostico
un hallazgo durante el examen oftalmologico, vy
mediante el avance de la enfermedad pueden ex-
perimentar metamorfopsias y disminucion lenta y
progresiva de la agudeza visual (AV) por la dismi-
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nucion en el tamafo de la lesion a lo largo de los
anos, con la consecuente lesién atrofia en las ca-
pas externas de la retina y epitelio pigmentario de
la retina (EPR). Suele presentarse de forma bilate-
ral, en ocasiones de forma asimétrica.

LLa coroides tiene un rol importante en la enferme-
dad, ya que la misma provee soporte metabdlico
tanto al EPR como a las capas externas de la re-
tina. La DFMVA se caracteriza por una acumula-
cion de lipofuscina en el EPR que resulta en una
fragmentacion y regresion del material viteliforme
acompafados por acumulacion y disrupcion del
EPR gque altera el metabolismo normal de la capa
de fotorreceptores (FR).

A nivel histopatoldgico se ha demostrado que en
el espacio subretinal hay material consistente con
discos de segmentos externos de FR con ausencia
de nucleos, hipertrofia y disrupcion del EPR v lipo-
fuscina. Se reportd también una disminucion de la
cantidad de flujo sanguineo en las capas del plexo
superficial y profundo retinales, teniendo esta rele-
vancia en la progresion de la enfermedad.

El diagndstico de la enfermedad se realiza me-
diante examen oftalmoldgico completo y estudios
complementarios como tomografia de coherencia
Optica (OCT), retinografia (RG), autofluorescencia
(FAF), angiografia con indocianina (ICG) y mas
recientemente descripto, la angiografia por tomo-
grafia de coherencia optica (OCT-A).

Enla OCT se puede observar la expresion del ma-
terial viteliforme heterogéneo asociado con una
zona opticamente vacia entre la capa externa e
interna de FR, sugiriendo la acumulacion de fluido.
En muchos casos esta interfase se observa irre-
gular y discontinua. (3) Con la utilizacion comple-
mentaria del EDI-OCT a su vez se puede obtener
una imagen de gran calidad de las estructuras co-
roideas pudiendo obtener mediciones confiables
de esta, con el fin de evaluar el aumento del grosor
coroideo que se produce en esta patologia proba-
blemente a causa de un aumento de la circulacion
vy dilatacion vascular de la coroides, demostrado
en estudios de ICG. (2)

El OCT-A fue introducido como estudio no inva-
sivo, reproducible y cuantitativo de la microvas-
culatura coroidea, en muchos casos de utilidad
para realizar diagnodsticos diferenciales. Hay que
destacar que en estadios 1y 2 de la enfermedad la
acumulacion de material viteliforme puede generar
un efecto de enmascaramiento en la OCT-A, im-
posibilitando la correcta visualizacion de la corio-
capilaris y la posibilidad de cuantificar la misma. A
Su vez, se puede ver una disminucion significativa
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de la densidad de vasos a nivel retinal en todas las
capas. Las areas de flujo y densidad de vasos tam-
bién estdn alteradas en la coriocapilaris. (3)

En la angiografia fluoresceinica (FA) se muestra
una temprana hipofluorescencia central rodeada
por un anillo irregular de hiperfluorescencia que
va incrementando de intensidad a medida que va
transcurriendo el estudio. La hipofluorescencia
corresponde a la acumulacion de lipofuscina en-
tre las capas externas de la retina y el patron va a
depender del estadio que se encuentre la enfer-
medad.

Dentro del diagnodstico diferencial, puede ser dificil
distinguir la degeneracion macular relacionada a la
edad (DMRE) ya que la neovascularizacidon coroi-
dea v la atrofia geografica puede ocurrir en ambas
patologias. Ademas de un cuadro clinico compa-
tible por la edad del paciente y las caracteristicas
de la lesion (4), los estudios han demostrado que
en contraste con la DMRE, que sufre un afinamien-
to del espesor coroideo, la DFMVA se caracteriza
por un engrosamiento del mismo, siempre ajustan-
do los pardmetros a la edad del paciente. (2)

Para diferenciar la DFMVA de la enfermedad de
Best es de utilidad el electrooculograma donde en
la enfermedad de Best estad severamente alterado,
mientras que en la distrofia del adulto se puede
encontrar dentro de parametros normales a leve-
mente subnormales. Por otra parte, la enfermedad
de Best suele afectar a niflos o adolescentes (entre
3-15 aflos de edad). (5)

Gass clasificd por OCT los estadios de la evolu-
cion. El estadio viteliforme es la forma mas tem-
prana caracterizada por una lesion simétrica por
acumulacion de lipofuscina en forma de domo o
cUpula, homogénea entre la MLE vy el EPR, este
contenido de lipofuscina sufre una licuefaccion
alojandose en un sector de la fovea engrosando
asi el EPR adyacente dando lugar al siguiente es-
tadio pseudohipopion. El tercer estadio es el viteli-
rruptivo donde la lesion va aplanarse y el conteni-
do va a reabsorberse, presentando disrupcion de
los SE de los FR. Por ultimo, se presenta el estadio
atréfico donde se observa una atrofia geografica
en EPR.

En cuanto al manejo terapéutico de los diferentes
estadios es observacional y en el caso de aparicion
de alguna complicacion como neovascularizacion
coroidea se ha planteado el uso de antiangiogéni-
cos similar al tratamiento de DMRE exudativa em-
pezando por 3 meses con dosis mensual, y luego
protocolo pro - re- nata (PRN) e ir evaluando el
comportamiento de la lesion por medio de estudios

kel
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complementarios. Se reportd una estabilizacion de
la agudeza visual mejor corregida y una disminu-
cion del espesor macular central luego de 1 afo de
seguimiento post tratamiento de un 87.5%. (6).

Materiales y métodos

Se estudio de forma observacional, descriptivo y
retrospectivo de 13 ojos de 7 pacientes diagnosti-

cados con Distrofia Macular Viteliforme del Adulto.

Todos los pacientes fueron evaluados con examen
oftalmoldgico completo (AV, examen con ldmpara
de hendidura, presion intraocular y examen fun-
doscopico) y estudios complementarios (OCT vy
RG) realizando el diagndstico entre julio de 2019 vy
abril de 2022 en el Instituto Oftalmologico de Alta
Complejidad OFTALMOS en Ciudad Autonoma de
Buenos Aires, Argentina.

Los criterios de inclusion fueron: edad mayor de
40 anos, lesion compatible con distrofia macular
viteliforme del adulto, exclusion de otras patolo-

gias que justifiquen dicha lesion y opacidad de
medios que impidan la toma de imagenes de los
estudios complementarios. En cuanto a los crite-
rios de exclusion se incluye la presencia de opaci-
dad de medios significativa, ambliopia e historia
de patologia retinal o coroidea.

Casos clinicos

Caso clinico 1

Paciente femenina de 86 afios se presenta a la
consulta en Instituto OFTALMOS en junio de 2021
por disminucion de AV en ambos ojos (AO) de 4
meses de evolucion. Paciente con antecedentes
oftalmoldgicos de cirugia de cataratas de AO en
2008. Se realiza examen oftalmoldgico comple-

to evidenciando agudeza visual mejor corregida
(AVMO) en ojo derecho 5/10 vy ojo izquierdo 5/10.
Biomicroscopia y presion intraocular dentro de pa-
rametros normales. Test de Amsler alterado en AQO.

Imagen I: Estudios complementarios de paciente de caso clinico 1. Imagen A (OD) y B (OD: OCT realizadas al momento del diag-
nostico con imagen hiperreflectiva subfoveal. Imagen C (OD) y D (OD: RG evidenciando lesion redondeada amarillenta a nivel
foveal en ambos ojos. Imagen E (OD) y F (0. FA en tiempos tardios con imagen hiperreflectiva a nivel foveal. Imagen G (OD) y
H (OD: OCT con evolucion de la lesion con neovascularizacion coroidea en AQ.

P
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Se realiza examen de fundoscopia observandose
lesion foveal simetria redondeada en ambos 0jos.
Se decide realizar exdmenes complementarios

de OCT, RG y FA de ambos ojos (imagen 1). En la
OCT se evidencia lesion hiperreflectiva en forma
de domo entre membrana limitante externa (MLE)
vy EPR a nivel foveal, comprometiendo el espesor
macular central, alterando interfase de segmentos
internos y externos de FR. Se realiza FA demos-
trando en tiempos tardios hiperreflectividad de la
lesion compatible con acumulacion de contraste.
Se realiza el diagndstico de DFMVA en AO en es-
tadio viteliforme. Se decide manejo observacional.
La paciente concurre en noviembre de 2021 para
realizacion de examen de seguimiento evidencian-
do neovascularizacion coroidea en ambos ojos por
lo que se decide intervenir con antiangiogénicos
intravitreos (Aflibercept) en ambos ojos, se admi-
nistran 3 dosis de carga (1 dosis mensual) demos-
trando efectividad por AV y OCT.

Caso clinico 2

Paciente femenina de 76 afos que acude a control
en Instituto OFTALMOS en febrero del 2021 por
disminucion de agudeza visual y metamorfopsia

1. Distrofia foveomacular viteliforme del adulto.
Reporte de Casos

en ambos 0jos de comienzo reciente. Paciente con
antecedentes oftalmoldgicos de cirugia de catara-
ta en ambos ojos en 2010. Se realiza examen oftal-
moldgico completo evidenciando AVMC en ojo de-
recho de 6/10 vy ojo izquierdo 6/10. Biomicroscopia
y presion intraocular dentro de pardmetros norma-
les. Test de Amsler alterado en AO. Se realiza exa-
men de fundoscopia observandose lesion foveal
asimétrica redondeada en ambos ojos. Se decide
realizar exdmenes complementarios de OCT, RG

vy FA de ambos ojos (Imagen 2). En la OCT se evi-
dencia lesion hiperreflectiva en forma de domo
entre membrana limitante externa (MLE) v EPR a
nivel foveal, comprometiendo el espesor macular
central, alterando interfase de segmentos inter-
nos y externos de FR en OD. En Ol se evidencia
disrupciéon de segmentos externos y alteracion de
EPR subfoveal y presencia de neovascularizacion
coroidea. Se realiza FA demostrando en tiempos
tardios hiperreflectividad de la lesiéon compatible
con acumulacion de contraste. Se realiza el diag-
nostico de DFMVA en estadio viteliforme ojo dere-
cho vy estadio vitelirruptivo con neovascularizacion
coroidea en 0jo izquierdo. Se decide intervenir con
antiangiogénicos intravitreos (Aflibercept) en ojo
izquierdo, se administran 3 dosis de carga (1 dosis
mensual) demostrando efectividad por agudeza
visual y OCT.

Imagen 2: Estudios complementarios de paciente de caso clinico 2. Imagen A (OD) y B ( OD: OCT realizadas al momento del
diagndstico con imagen hiperreflectiva subfoveal. Imagen C (OD) y D (OD. retinografia color evidenciando lesion redondeada
amarillenta a nivel foveal acomparnadas de drusas paramaculares en AO. Imagen E (OD) y F (Ol FA en tiempos tardios con ima-
gen hiperreflectiva a nivel foveal. Imagen G (OD) y H (OD.: OCT con evolucion de la lesion con neovascularizacion coroidea en Ol.
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Caso clinico 3

Paciente de 85 aflos concurre en junio de 2021 a
consulta por disminucion progresiva de AV en AO
con predominio en Ol. Posee antecedentes oftal-
moldgicos de cirugia de cataratas en AO 10 anos
atras y antecedente general de hipertension arte-
rial controlada. Se realiza examen oftalmoldgico
completo observandose AVMC en OD de 6/10 y
Ol de 4/10. Biomicroscopia y presion intraocular
dentro de parametros normales. Al examen de
fundoscopia se evidencia lesion amarillenta redon-

deada a nivel foveal relativamente simétrica en AQO.

Enla OCT de AO (Imagen 3) lesion hiperreflectiva
sobreelevada (mayormente en OD) que altera ar-
quitectura foveal entre capas externas de retina
neurosensorial y EPR; se observan puntos hiperre-
flectivos perilesionales a nivel de EPR con predo-
minio en Ol. En base a los estudios realizados v al
examen oftalmoldgico se decide diagndstico de
DFMVA en estadio viteliforme de ambos ojos con
manejo observacional por no presentar complica-

ciones que requieran tratamiento. Paciente conti-
nUa bajo controles periddicos.

Caso clinico 4

Paciente femenina de 58 aflos concurre a control
oftalmoldgico de rutina en octubre de 2021, sin an-
tecedentes oftalmoldgicos ni generales de relevan-
cia. Al examen oftalmoldgico se evidencia AV de
10/10 en Ol y 9/10 en OD mejor corregida. Examen
bajo ldmpara de hendidura con toma de presion
intraocular sin particularidades. Al fondo de ojos
se observa OD dentro de parametros esperados
para la edad y Ol con alteraciéon pigmentaria a
nivel macular. Se solicita OCT de AO (Imagen 4)
observandose en Ol lesidn levemente sobreeleva-
da con alteracion poco significativa del espesor
macular central, hiperreflectiva subfoveal entre
capas externas de retina. Se diagnostica DFMVA
en Ol en estadios tempranos, por lo cual se decide
observacion.

Imagen 3: Estudio tomografico de caso clinico 3. Foto A (OD) y B (Ol) imagen de OCT con lesion hiperreflectiva subfoveal so-

breelevada (a predominio de ojo derecho).

Imagen 4. Estudio tomografico de caso clinico 4. Foto A y B imagen de OCT de caso clinico 4, corte tomografico a nivel foveal
con OD dentro de parametros normales y Ol lesion levemente sobreelevada subfoveal hiperreflectiva.

o
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Caso clinico 5

Paciente masculino de 65 afos de edad con dis-
minucion de AV de AO de larga data de evolucion
y con antecedente oftalmoldgico de DFMVA diag-
nosticada hace 10 afos en AO. Consulta en abril
del 2022 presentando al examen oftalmoldgico
AVMC de 2/10 en OD vy 4/10 en Ol. Al fondo de
ojo se evidencia lesion foveolar simétrica con dru-
sas aisladas paramaculares en AO por lo que se
decide estudios complementarios con imagenes
multimodales. Se realiza RG y OCT macular evi-
denciando lesion hiperreflectiva entre MLE y EPR.
Se decide seguimiento del paciente.

Caso clinico 6

Paciente masculino de 65 afos de edad que en
diciembre del 2020 se realiza diagnostico de DFM-
VA en ambos ojos. Paciente acude derivado de

1. Distrofia foveomacular viteliforme del adulto.
Reporte de Casos

otro centro con diagndstico de maculopatia en Ol.
Al examen oftalmoldgico su AV mejor corregida es
8/10 ambos ojos. Al fondo de 0jos se evidencian
lesion foveal en ojo izquierdo. Se realiza OCT (Ima-
gen 6) evidenciandose lesion hiperreflectiva en
capas externas de retina en ambos ojos que altera
la zona elipsoides de los segmentos externos de
los fotorreceptores con mayor compromiso en 0jo
izquierdo por lo que se decide controles para ir
evaluando comportamiento el cual se ha manteni-
do estable por 2 afios.

Caso clinico 7

Paciente femenina de 80 afos con diagnodstico

de DFMVA en OD desde hace 6 anos, concurre a
control oftalmoldgico en julio de 2019. Al examen
oftalmologico demuestra AV en OD de 7/10 y ojo
Ol 9/10. Al fondo de ojos se observa alteracion del
brillo macular en OD con alteracion foveal y Ol con

Imagen 5: Estudios de caso clinico 5. Foto A y B imagen de RFG de caso clinico 5, donde se observa lesion simétrica en region
foveal con drusas a nivel de arcada temporal superior en AO. Foto Cy D muestra OCT con corte tomografico a nivel foveal en
AO donde se evidencia lesion hiperreflectiva entre MLE Y EPR con disrupcion de SE de FR con alteracion del EPR adyacente
mostrando el comienzo de estado atrofico de la enfermedad.
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leve alteracion macular. Se realiza OCT (Imagen
7) evidenciandose lesion hiperreflectiva subfoveal
levemente sobreelevada entre capas externas de
retina que alteran linea de perfil posterior, en Ol
adhesion vitreomacular. Se indica a la paciente
controles periodicos.

Paciente pierde seguimiento en contexto de pan-
demia. Acude en abril de 2022 donde refiere dis-
minucién de AV de Ol. Se observa alteracion de
agudeza visual siendo OD 4/10 y Ol de 4/10 con
dificultad. Al fondo de ojo se evidencia progresion
de alteracion macular en AO. A la OCT en OD se
ve lesion hiperreflectiva de mayor tamafo con
alteracion de espesor foveal que altera tanto linea
de perfil anterior como posterior, con contenido
heterogéneo subfoveal y adherencia de capas
internas a hialoides posterior con traccion vitreo-

macular. En Ol se evidencia interrupcion a nivel
foveal de capas retinales desde membrana limitan-
te interna (MLI) hasta EPR, con pseudoquistes en
bordes de la disrupcion siendo la imagen compati-
ble con agujero macular (AM) completo en Ol. Se
indica cirugia vitreorretinal en Ol por AM.

Discusion

La distrofia foveomacular viteliforme del adulto
es una enfermedad autosomica dominante donde
ocurre una mutacion del gen PHP2 alterando la
proteina RDS/periferina 2 que actua en el meta-
bolismo de los segmentos externos de los foto-
rreceptores. La afectacion de la integridad de los

Imagen 6. Imagenes de OCT de caso clinico 6. Progresion de lesion viteliforme en ambos ojos. Foto A y B estudio al momento
del diagndstico en diciembre de 2020. Fotos C y D en noviembre del 202]1. Fotos E y F en mayo del 2022, donde se ha eviden-
ciado el comportamiento estable de la lesion en estadio viteliforme al igual que la agudeza visual.
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fotorreceptores va a determinar la disrupcion de
las células vy el metabolismo del EPR. Al ocurrir una
afectacion directa de estos, va a comprometer la
agudeza visual del portador.

La exploracion clinica y los estudios complementa-
rios van a tener un rol importante en el diagnodstico
vy seguimiento de la enfermedad. Al fondo de ojo,
una lesion bilateral simétrica en la region foveolar
se va a observar muy frecuentemente. La FA en
tiempos tempranos va a mostrar una hipofluores-
cencia central rodeada por un anillo irregular de
hiperfluorescencia. El OCT va a ser caracteristico
en esta patologia al mostrar una lesidon en cupula

o domo en region subfoveal alojada entre capas
externas de la retina que dependiendo del estadio
en que se encuentre la lesion va a cambiar sus ca-
racteristicas. Pueden presentarse cambios en EPR,
v la lesion estar acompafiada de drusas por la que
estd englobada dentro del grupo de distrofias en
patron del EPR y como diagnodstico diferencial de
degeneracion macular relacionada con la edad.

En este estudio observacional de pacientes afec-
tados por distrofia foveomacular viteliforme del
adulto estuvimos analizando la agudeza visual
mejor corregida, el comportamiento de la lesion
viteliforme mediante la observacion periddica y el
tratamiento en caso de las complicaciones de la
enfermedad.

1. Distrofia foveomacular viteliforme del adulto.
Reporte de Casos

LLa agudeza visual fue muy estable en nuestros
pacientes siendo el estadio atrdéfico, el que mayor
significancia funcional tiene, demostrando asi la
relacion que guarda entre el estadio de la enfer-
medad vy la funcion visual, confirmando asi lo pu-
blicado anteriormente. (4)(7)

El curso natural de la lesion en la DFMVA incluye

la fragmentacion viteliforme y atrofia de la retina
externa. La lesion permanece estable por mucho
tiempo vy tarda afos en desarrollarse el estadio
atrofico. Los pacientes van a presentar un escoto-
ma central progresivo y van a necesitar valoracion
para rehabilitacion de baja vision y asi optimizar la
capacidad visual. La neovascularizacion coroidea
puede ocurrir en varios casos, lo que lleva a la pér-
dida irreversible de la vision si no se trata, siendo
los antiangiogénicos, el tratamiento de eleccion. (6)
Por la edad del paciente vy los hallazgos clinicos en
pacientes que presentan esta enfermedad se pue-
de confundir con degeneracion macular relaciona-
da con la edad (DMRE), por lo que se debe realizar
un estudio mas exhaustivo de la aparicion de dru-
sas que suelen acompafar a la lesion viteliforme

y el grosor coroideo, el cual en nuestro estudio

se observd un aumento significativo en todos los
casos, lo que sugiere un patrdn clinico que lo dife-
rencia, incluso cuando ambas condiciones puedan
estar asociadas. (2)

Imagen 7: OCT de caso clinico 7. Fotos A (OD) y B (O)): se observa imagen tomografica de julio de 2019 en OD con lesion hipe-
rreflectiva subfoveal levemente sobreelevada entre capas externas de retina que alteran linea de perfil posterior, y Ol con adhe-
rencia de hialoides posterior a capas internas retinales sin traccion evidente. Foto C (OD) y D (OD): imagen tomogréfica de abril
de 2022 con progresion de enfermedad en AO. OD con lesion hiperreflectiva de mayor tamarnio con alteracion de espesor foveal
que altera tanto linea de perfil anterior como posterior, con contenido heterogéneo subfoveal y adherencia de capas internas a
hialoides posterior con traccion vitreomacular. En Ol se evidencia interrupcion a nivel foveal compatible con AM.
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En nuestra serie de casos encontramos que las le-
siones viteliformes sin neovascularizacion coroidea
tuvieron una evolucion estable sin requerir trata-
miento. Por otra parte, en los casos que presen-
taron neovascularizacion coroidea con la terapia
antiangiogénica se observaron buenos resultados
en agudeza visual y morfologia macular por OCT.
Al presentar complicacién como agujero macular
por adhesion vitreomacular anormal se decidio
resolver por cirugia.

Conclusién

La DFMVA es una condicion bilateral que puede
presentarse de forma asimeétrica con distintos es-
tadios de la enfermedad en cada ojo. Junto con
un examen oftalmoldgico minucioso vy la utiliza-
cion apropiada de los estudios complementarios
se puede llegar no solo a un diagndstico preciso
sino también a la evaluacion del prondstico y toma
decisiones sobre el manejo terapéutico de la en-
fermedad.

Hay una gran variabilidad genética en esta patolo-
gia, aungue la mayoria de los casos son esporadi-
cos. La DFMVA no es una enfermedad monogénica,
sino que los genes implicados como el PRPH2 o
BEST1 también se encuentran involucrados en otras
patologias como enfermedad de Best, distrofias
patrén o distrofia macular en alas de mariposa. (6)
El curso de la enfermedad suele ser benigno, aun-
gue el 50% de los pacientes padecen de una seve-
ra pérdida de AV luego de los 70 afos por atrofia
geografica o la formacidn de neovascularizacion
coroidea.

Se ha demostrado que la progresion de la enfer-
medad conlleva a una disminucion de la agudeza
visual, pero también se ha identificado que la
agudeza visual no se correlaciona con el tamafio
de la lesion. (7) Pudiéndose objetivar que la vision
entonces estaria mas afectada por caracteristicas
cualitativas, mas que cuantitativas.

En cuanto al manejo terapéutico es expectante y
se aconseja la observacion con seguimiento perio-
dico. En casos de aparicidon de neovascularizacion
coroidea se ha reportado la efectividad de las dro-
gas anti factor de crecimiento vascular endotelial
(VEGF) con una dosis mensual durante tres meses
v luego tratamiento PRN decidido por estudios de
imagenes durante su seguimiento. Si bien no hay
ningun ensayo clinico multicéntrico que avale di-
cho tratamiento, ni alternativa hasta la actualidad.
De todas formas, se observo que el resultado en
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comparacion con el tratamiento de membranas
neovasculares coroides es menor favorable para la
DFMVA, recibiendo una cantidad similar de inyec-
ciones por ano. (6)

En nuestra casuistica, debido a que no existe evi-
dencia concluyente del tratamiento, realizamos

el mismo segun los articulos de mayor evidencia
cientifica que sugieren la utilizacion de dosis de
carga con tratamiento PRN posterior obteniendo
resultados satisfactorios, junto con un seguimiento
periddico de los pacientes.

Se puede concluir que los desafios actuales de
esta patologia no solo es la correcta identificacion
de la misma, sino el enfoque terapéutico apropia-
do en cada estadio de la enfermedad vy la adecua-
da informacién que se le provee al paciente del
prondstico visual.

Los autores no tienen intereses comerciales en nin-
gun material de los presentados en este articulo.
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Resumen

Objetivo: Presentar el caso clinico de una lesion
neoplasica benigna papilomatosa conjuntival que
responde adecuadamente al tratamiento con In-
terferon alfa 2B.

Observaciones: VVaron de 52 aflos que acude al
servicio de oftalmologia con ojo rojo y sensacion
de cuerpo extrafio en el ojo izquierdo. Se realizd
el diagnostico clinico de papiloma conjuntival. Se
propuso tratamiento topico con interferdn alfa 2B
debido al tamafio de la lesion. Los resultados fue-
ron buenos, obteniendo resolucién a los 3 meses
de tratamiento, sin recidiva a los 14 meses de se-
guimiento.

Conclusiones: El manejo médico con interferon
genera una respuesta satisfactoria y podria estar
indicados en lesiones con dimensiones similares.
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Palabras clave: Papiloma. Conjuntiva. Interferon
alfa 2B.

Abstract

Objective: To present the clinical case of con-
Jjunctival papilloma benign neoplastic lesion that
responds adequately to treatment with interferon
alfa 2B.

Observations: A 52 years old male, attended oph-
thalmological consultation presenting with red
eye and a foreign body sensation in the left eye.
The clinical diagnosis of conjunctival papilloma
was made. Topical treatment with interferon alfa
2B was proposed due to the size of the lesion. The
results were good, obtaining complete resolution
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ratamiento del papiloma, conjuntival con
n alfa-2b tépico: a propdsito de un caso

after 3 months of treatment, without recurrence at
14 months of follow-up.

Conclusions: Similar medical management with
interferon obtained a satisfactory response and
could be indicated in lesions with dimensions.

Key Words: Papilloma. Conjunctiva. Interferon al-
pha-2b

Introduccion

El papiloma conjuntival es una lesion neoplasica
benigna de origen epitelial (1,2), con una tendencia
minima a la malignidad que histopatoldgicamente
estd dividido en papilomas exofitico y papilomas
invertidos (3,4). Los factores etioldgicos que con-

. o ) ] Figura 1: /esion conjuntival no adherida a planos profundos
tribuyen a la aparicion del papiloma son conocidos que abarca la zona nasal y nasal superior de ojo izquierdo.

y se atribuyen a la exposicion a los rayos UV, a la Observamos ingurgitacion vascular.
infeccion por VPH v a la inmunodeficiencia. En
cuanto a ubicacidn, los autores no son unanimes:
algunos autores reportan mayor frecuencia en la
conjuntiva bulbar en un 42%, seguido de conjun-
tiva palpebral en un 38% vy cardncula en un 20%
(5,6)but most frequently in the third and fourth
decades of life. Papillomas have been associated
with human papilloma virus (HPV. El tratamiento
quirdrgico es un meétodo comunmente utilizado
para tratar este tipo de lesiones. Sin embargo, no
siempre produce el resultado esperado debido a
las frecuentes recurrencias. Ademas, hay que tener
en cuenta el tamafo de la lesion, asi como el ries-
go de siembra durante el procedimiento quirdrgi-
co. En casos de lesiones pequefas o recurrentes,
la farmacoterapia puede utilizarse como primera
opcion. La regresion de la lesidon se puede lograr
con interferdn alfa-2b topico.

Figura 2: resul/tado del tratamiento al mes de evolucion. Ob-
Presentacion del caso servamos que la lesidn superior casi ha desaparecido, perma-
neciendo la lesion nasal.

Paciente de 52 acude a consulta de oftalmologia
por molestias tipo cuerpo extrafo y ojo rojo re-
currente. Al examen oftalmoldgico, se evidencia
lesion conjuntival localizada en el cuadrante nasal
perilimbar y cuadrante superior con invasion cor-
neal en ojo izquierdo. La lesidon conjuntival presen-
taba una coloracién rosada, de consistencia blanda
y movil, no adherida a planos profundos, con un
tamano de 4 por 5 mm y marcados vasos nutri-
cios. (Fig. 1. El resto de la exploracion oftalmologi-
ca no presentaba alteraciones. Se realizé un diag- hasta completar 14 meses. El tratamiento durd 5

nostico clinico de papiloma conjuntival limbar vy se meses sin cambiar la pauta posoldgica. Al mes del

indico tratamiento tépico con interferdn alfa-2b de
un millén de Ul /ml cada 6 horas. Se realizd segui-

miento cada 2 semanas vy luego cada 4 semanas,

T
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inicio del tratamiento la mejoria clinica y estética
era significativa (Fig. 2). A los tres meses después
del inicio del tratamiento con interferdn se logrd
una regresion completa de la lesion (Fig. 3). El tra-
tamiento continud durante los siguientes 2 meses.
El Unico efecto adverso reportado fue picor tras la
instilacion del tratamiento, que remitia con lagri-
mas artificiales. La agudeza visual se mantuvo sin
cambios. Durante el periodo de seguimiento de 14
meses, No hubo recurrencia de la lesion.

Discusién

El papiloma de células escamosas de la conjuntiva
se presenta como una masa de color rojo grisa-
cea, y consistencia carnosa, blanda, que a veces
puede ser pediculada o elevada y presenta una
superficie irregular. Puede ubicarse en el fondo de
saco inferior, la caruncula vy las regiones interpal-
pebrales. Esta fuertemente asociado con el VPH,
principalmente el tipo VPH11 (6). También se han
encontrado otros tipos de virus: el tipo 6, que es el
grupo con bajo potencial oncogénico vy el tipo 16,
18, 0 45 con alto potencial oncogénico, asociado
con el desarrollo de neoplasia de células escamo-
sas o carcinoma conjuntival de células escamosas
(2,7). Ocurre principalmente en niflos y adultos
menores de 20 afos. Este tipo de papiloma tiene
una alta tasa de recurrencia, sin embargo rara vez
malignizan (3), y en tales casos se caracteriza por
presentar inflamacion local, queratosis y adheren-
cias entre la conjuntiva tarsal y bulbar (8). La ma-
yoria de los carcinomas de células escamosas con-
juntivales se encuentran en la zona interpalpebral
cercana al limbo. Se debe de hacer un diagnodstico
diferencial con el cancer de glandulas sebaceas, el
linforna conjuntival o la neoplasia de células esca-
mosas, incluido el carcinoma de células escamosas
de conjuntiva.

La escision de la lesidon suele ser el tratamiento de
primera eleccion, sin embargo no siempre produ-
ce el resultado esperado debido a las frecuentes
recurrencias gue varian entre el 6 al 27% (1,4) y

la posible siembra, que puede dar lugar a multi-
ples papilomas nuevos. Las recurrencias son mas
frecuentes en nifos y adolescentes que en adul-
tos (9) . En el caso de lesiones sin caracteristicas
malignas, pero con tendencia a la recurrencia, la
farmacoterapia parece ser una mejor alternativa
en comparacion con los métodos invasivos. En la
literatura, hay varios informes sobre el uso eficaz
de antagonistas topicos del receptor H2, dinitro-
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Figura 3: evo/ucion a los 3 meses de tratamiento topico con
Interferdon. Observamos la completa resolucion de la lesion.

clorobenceno, interferdn alfa-2b (10), mitomicina C
(1), para el tratamiento de este tipo de trastornos.
La cimetidina oral adyuvante y/o el interferon al-
fa-2b topico reducen la tasa de recurrencia (12). En
nuestro caso utilizamos Unicamente interferon alfa
2B, durante un tiempo prolongado debido al ta-
mafo de la lesion. El resultado que obtuvimos es
similar a otros informes con respecto al tratamien-
to topico con interferdon alfa-2b en el papiloma
conjuntival en casos de lesiones recurrentes.

Conclusiones

El manejo médico con interferdon tuvo resultados
satisfactorios y podria estar indicado en el trata-
miento de lesiones de dimensiones similares, para
evitar una manipulacion excesiva de la conjuntiva
y evitar la siembra celular por el procedimiento
quirdrgico.
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Resumen

Objetivo: La queratopatia lipoidea es una rara en-
tidad que se caracteriza por depositos lipoideos
en la cornea. Puede ser idiopatica o secundaria
inflamacion ocular o enfermedades sistémicas.
Observaciones: Vardn de 62 afios con sensacion
de cuerpo extrafo y fotofobia. En la biomicros-
copia se apreciaba en ambos ojos depdsitos
blanco-amarillentos en estroma profundo de la
periferia media de la cornea. Durante el seguimien-
to durante 15 afos, se evidencia aumento de los
depdsitos de forma lenta y progresiva sin repercu-
sion significativa sobre la agudeza visual.
Conclusiones: La queratopatia lipoidea primaria
suele presentarse de forma bilateral y simétrica. La
ausencia de vascularizacion corneal y de patologia
ocular previa, asi como la ausencia de enferme-
dad del metabolismo lipidico asociada apoyan el
diagnodstico de queratopatia lipidica primaria. La
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evolucion lentamente progresiva de la enfermedad
gueda también confirmada tras 15 aflos de segui-
miento.

Palabras clave: Queratopatia lipoidea primaria,
vascularizacion corneal, degeneracion lipoidea
primaria.

Abstract

Objective: Lipoid keratopathy is a rare entity cha-
racterized by lipoid deposits in the cornea. It can
be idiopathic or secondary to ocular inflammation
or systemic diseases.

Observations: 62-year-old male with foreign body
sensation and photophobia. Biomicroscopy revea-
led yellowish-white deposits in the deep stroma of
the middle periphery of the cornea in both eyes.
During the 15-year follow-up, there is evidence of a
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slow and progressive increase in deposits without
significant impact on visual acuity.

Conclusions: Primary lipoid keratopathy usually
presents bilaterally and symmetrically. The absen-
ce of corneal vascularization and previous ocular
pathology, as well as the absence of associated
lipid metabolism disease support the diagnosis of
primary lipid keratopathy. The slowly progressive
evolution of the disease is also confirmed after 15
years of follow-up.

Key words: Primary lipoid keratopathy, corneal
vascularization, primary lipoid degeneration.

Introduccidén

La queratopatia lipoidea primaria es una entidad
poco frecuente que se caracteriza por depdsitos
lipoideos blanco-amarillentos en el estroma de la
cornea, lo que ocasiona opacificacion de la mis-
ma y disminucion de agudeza visual (1). La forma
primaria se presenta sin enfermedad ocular o sis-
témica. La forma secundaria puede aparecer tras
traumatismo, inflamacion, infeccion o enfermedad
sistémica.

Habitualmente los depdsitos se dan en zonas de
neovascularizacion. Estos depositos estan com-
puestos por grasa, glucoproteinas, colesterol vy
lipidos (2). Este depdsito puede ocurrir sin vas-
cularizacion e inflamacion previas, y cuando los
niveles séricos de quilomicrones, lipoproteinas de
muy baja densidad (VLDL), lipoproteinas de baja
densidad (LDL) vy lipoproteinas de alta densidad
(HDL) estén en los rangos esperados (3). Suele
presentarse de forma bilateral.

Caso clinico

Varon de 65 afos que desde la juventud referia un
cuadro de irritacion ocular y fotofobia bilateral, sin
patologia ocular previa ni traumatismo. A la explo-
racion oftalmologica presentaba una AV de 1.0 en
escala decimal en ambos ojos (AO). En la biomi-
croscopia (BMC) se apreciaba en AO, unos depo-
sitos amarillentos en la periferia media temporal
de ojo izquierdo (Fig. 1) y una opacificacion anular
casi completa en ojo derecho. (Fig. 2). El resto del
examen oftalmoldgico fue normal. Se realizo estu-
dio de lipidos en sangre, que fueron normales. Tras
un periodo de seguimiento de 15 aflos, durante el
cual se evita la inflamacion ocular con utilizacion
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2. Queratopatia lipoidea primaria:
reporte de un caso

Figura 1: Depdsitos lipidicos blanco-amarillentos con
disposicion temporal en ojo izquierdo. Observamos que no
hay neovascularizacion.

Figura 2: Obsérvese /os depdsitos lipidicos corneales anula-
res que respetan eje visual en ojo derecho. S/ bien hay ligera
inflamacion perilimbar, Nno observamos neovascularizacion.

de corticoides de forma esporadica, se evidencia
avance de los depositos respetando eje visual,
manteniendo actualmente agudeza visual de 0.7

en ojo derecho y 0,9 en ojo izquierdo.

bl

ey
% ;@ sociedad Argentinade Oftalmologia | 21



Discusién

LLa queratopatia lipidica es una condicién rara que
cursa con depdsitos lipidicos a nivel del estroma
profundo, bilaterales y mas o menos simétricos,
con disposicion anular en la periferia media de la
cornea vy respetandose el eje pupilar.

Se cree que los depdsitos pueden deberse a un
exceso de produccion de lipidos y a una incapa-
cidad para metabolizar la grasa, posiblemente
debido a un mecanismo similar que causa el arco
senil (4). Algunos investigadores han planteado

la hipotesis de que estos lipidos se originan en el
humor acuoso (5), mientras que otros sugieren
que los lipidos pueden depositarse debido a la
insuficiencia de los vasos limbares (6). Otro meca-
nismo propuesto implica alteraciones metabdlicas
intrinsecas dentro de los queratocitos, y aparicion
de focos inflamatorios con presencia de moléculas
de colesterol. La inflamacién de bajo grado no de-
tectada y la consecuente neovascularizacion influ-
yen en la paricion de esta condicion, sin embargo,
el mecanismo exacto no esta claro.

La queratopatia secundaria casi siempre ocurre
debido al depdsito de lipidos en un drea neovas-
cularizada de la cdrnea; en consecuencia, practi-
camente cualquier causa de neovascularizacion
corneal puede conducir a esta condicion. Estas
etiologias pueden ser inflamatorias, traumaticas,
iatrogénicas o degenerativas. (1)

Curiosamente, mientras que la neovascularizacion
es casi siempre un requisito para queratopatia, no
toda neovascularizacion conduce a los depdsitos
de lipidos. Esto es particularmente evidente en las
condiciones que conducen a la “conjuntivalizacion’
de la cérnea, como en la deficiencia de células
madre del limbo (7). En esta condicidn, que es una
falla de las células madre para regenerar el epitelio
corneal, que ocasiona una pérdida de la capacidad
de renovar el epitelio corneal, la superficie de la
cornea quedara cubierta por el epitelio conjuntival.
Esto puede conducir a una inflamacion persistente
y neovascularizacion corneal superficial, pero pue-
de no suele conducir a depdsitos de lipidos (8).
Este mecanismo sigue siendo desconocido.
Nuestro paciente referia episodios leves de irri-
tacion ocular y fotofobia, pero no un claro episo-
dio de queratitis o inflamacion ocular recurrente;
tampoco existia un antecedente de traumatismo
ocular. No se objetivd neovascularizaciéon corneal
superficial o profunda. Estos datos clinicos asocia-
dos a unos valores lipidicos séricos dentro de la
normalidad nos permiten establecer el diagndstico
de enfermedad primaria.
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En cuanto al tratamiento se basa en disminuir la
inflamacion mediante el uso de corticoides. Ade-
mas, se han propuesto multiples modalidades que
ahorran esteroides, incluida la terapia fotodindmica
(TED), anticuerpos anti-VEGF, tratamiento con
laser de argdn, cauterizacion con aguja y querato-
plastia penetrante.

En conclusion, la queratopatia lipoidea primaria
suele presentarse de forma bilateral y simétrica. La
ausencia de vascularizacion corneal y de patologia
ocular previa, asi como la ausencia de enferme-
dad del metabolismo lipidico asociada apoyan el
diagndstico de queratopatia lipidica primaria. La
evolucion lentamente progresiva de la enfermedad
gueda también confirmada tras 15 afos de segui-
miento. Se deben evitar periodos de inflamacion
que favorezcan la progresion de la enfermedad.
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Resumen

Una mujer de 41 aflos de edad fue atendida en el
Servicio de Oftalmologia del Hospital Parmenio
Piflero (Ciudad Autdnoma de Buenos Aires, Ar-
gentina), con anisocoria asintomatica.

En el examen, se encontrd que tenia una pupila
izquierda tonica, que se confirmd con una prueba
de pilocarpina diluida.

La pupila de Adie, también llamada pupila téni-
ca, se ve principalmente en mujeres jovenes. La
mayoria de los pacientes tienen afectacion ocular
unilateral. La pupila del lado afectado es significa-
tivamente mas grande que la del lado sano. El re-
flejo fotomotor directo e indirecto de la pupila en
el lado afectado desaparece. La pupila en el lado
comprometido es sensible a bajas concentraciones
de pilocarpina. Es esencial que los médicos mejo-
ren su comprension de la enfermedad para evitar
diagndsticos erréneos. Este estudio confirmo la
constriccion pupilar con pilocarpina al 0,125%, de-
tectando la supersensibilidad a la denervacion en
la pupila tonica de Adie.

Arch. Argent. Oftalmol. 2022; 20: 23-28

Palabras clave: Anisocoria; Pupila ténica de Adie;
Sindrome de Adie; Pilocarpina; Pupila/efecto a
drogas.

Abstract

A 4]-year-old woman was attended in Hospital
Parmenio Pinero’s Ophthalmolgy Service (Ciudad
Autdnoma de Buenos Aires, Argentina), with as-
ymptomatic anisocoria.

On examination, she was found to have a tonic left
pupil, which was confirmed with a dilute pilocar-
pine test.

Adie’s pupil, also called tonic pupil, is mainly seen
in young women. Most patients have unilateral eye
involvement. The pupil of the affected side is sig-
nificantly larger than that on the healthy side. The
direct and indirect light reflection from the pupil
on the affected side disappears. The pupil on the
affected side is sensitive to low concentrations of
pilocarpine.

sl
% ;% Sociedad Argentina e Oftalmologia
X

23



It is essential for clinicians to improve their under-
standing of the disease to avoid misdiagnosis. This
study confirmed the pupillary constriction with
0.125% pilocarpine, detecting denervation super-
sensitivity in Adie’s tonic pupll.

Keywords: Anisocoria, Adie’s tonic pupil; Adie Syn-
drome; Pilocarpine; Pupillary / drug effects.

Introduccién

La pupila de Adie es una afeccion neurooftalmolo-
gica, que se produce por denervacion parasimpati-
ca postganglionar del esfinter pupilar y el musculo
ciliar (defecto pupilar eferente).

Es importante diferenciar el estadio clinico de la
evolucion natural de esta afeccion:

En el periodo agudo de la pupila de Adie, encon-
tramos una pérdida del reflejo fotomotor (irido-
plejia) y disminucion de la funcion acomodativa
(cicloplejia), es decir oftalmoplejia interna.
Durante la etapa cronica, los axones destinados

al cuerpo ciliar, reinervan el esfinter pupilar. Esta
situacion provocaria miosis solamente frente a un
estimulo de acomodacién y no ocurriria el mismo
efecto con el estimulo luminoso.

Aunque en la mayoria de los casos la causa de la
pupila tonica se desconoce, se han postulado dife-
rentes etiologias: isquemia, compresion, procesos
autoinmunes, infecciones (ganglionitis ciliar viral),
fotocoagulacion Iaser, crioterapia y trauma.

El paciente tipico afectado por esta patologia, es
una mujer (menos del 30 % son varones), de 20 a
40 anos (edad media de presentacion de 32 afos)
con una pupila que reacciona poco a la luz y que
concurre alarmada a la consulta por la aparicion
de la anisocoria.

Solo el 10 % de los pacientes presenta una afecta-
cion de ambos ojos en la consulta, siendo el pro-
medio de compromiso de la pupila contralateral
por aflo de un 4% durante la primera década del
inicio de la enfermedad.

Al explorar una pupila de Adie con la ldmpara de
hendidura se debe chequear cada cuadrante del
iris individualmente, ya que raramente todos los
segmentos se afectan del mismmo modo, pudiéndo-
se observar una ligera respuesta a la luz del esfin-
ter en el 90% de los ojos afectados (contraccion
segmentaria del esfinter del iris).

LLa mayoria de estas pupilas ha perdido mas de

la mitad de la funcién del esfinter, y lo sigue per-
diendo con el transcurso del tiempo. Al explorar la

el
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acomodacion en la visidn cercana se observa que
la pupila afectada responde de manera lenta (fe-
nomeno de disociacion luz/acomodacion en una
pupila tonica). En el contexto de una pupila tonica,
esta disociacion nos estaria hablando de un proce-
so cronico de mas de 8 semanas, ya que demues-
tre una regeneraciéon aberrante del esfinter del iris
por las fibras nerviosas acomodativas.

Se denomina Sindrome de Adie a la asociacion de
pupila tonica con la ausencia de los reflejos ten-
dinosos (rotuliano y aquiliano). Fue descripto en
1932 por el neurdlogo y médico militar britdnico
nacido en Australia, William John Adie (1886-1935),
gue ademas describio la narcolepsia.
Curiosamente el neurdlogo irlandés Gordon Mor-
gan Holmes (1876-1965), célebre por sus investi-
gaciones en cerebelo y corteza visual, actuando
en forma independiente, describe a la misma
enfermedad en 1931. Por tal motivo actualmente
esta patologia es denominada Sindrome de Hol-
mes-Adie.

La fisiopatologia de la pupila tonica fue explica-
da por primera vez por la Dra. Irene Loewenfeld
(1922-2009) en 1979.

El ganglio ciliar contiene muchas mas fibras ner-
viosas dirigidas hacia el musculo ciliar (Acomoda-
cion) que fibras nerviosas dirigidas al esfinter pu-
pilar (Miosis), aproximadamente en una proporciéon
de 20 a 1. Para autores como Adler tal relacion
llegaria a ser de 30 a 1. Por otra parte, el musculo
ciliar es mas grande que el esfinter pupilar, nueva-
mente por una proporcion de 20 a 1. Basandose en
estas observaciones, la Dra. Loewenfeld propuso
una explicacion de la pupila tonica. Observo que la
destruccion patoldgica de las células nerviosas en
el ganglio ciliar se encuentra en todos los casos de
pupila de Adie.

En una pupila de Adie reciente, un 70% al azar de
las células del ganglio ciliar dejan de trabajar y, en
un par de meses, estas neuronas vuelven a crecer
y aleatoriamente reinervan ambos esfinteres in-
traoculares (el musculo ciliar vy el esfinter del iris).
Algunas neuronas parasimpaticas de reaccion a la
luz que estaban destinadas originalmente para el
esfinter del iris, terminarian inervando el musculo
ciliar. Pero no seran en numero suficiente como
para mover ese gran musculo, asi que no habra
acomodamiento detectable con la exposicion a

la luz. Por otro lado, una gran cantidad de neu-
ronas de acomodacion, volveran a crecer dentro
del esfinter del iris, y no se necesitardn muchas de
estas para contraer un musculo pequeno como el
esfinter pupilar. Esto significa que cada vez que el
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paciente acomode su mirada a un objeto cercano,
parte de la inervacion del musculo ciliar actuaria
en el iris contrayendo la pupila.

La teoria de la Dra. Lowenfeld explicaria las carac-
teristicas que definen una pupila tonica:

- La pupila no reacciona a la luz. Las neuronas de
reaccion luminosa pupilar originales han sido des-
truidas.

- Constriccion tonica pupilar con el intento de vi-
sion de cerca. La regeneracion aberrante de las
fibras nerviosas destinadas al musculo ciliar provo-
ca una anormal contraccion ténica de la pupila con
la acomodacion.

- Constriccion segmentaria del iris. Al examinar
cuidadosamente con una ldmpara de hendidura,

el iris no se contrae de manera uniforme con la
vision de cerca. Solo los segmentos reinervados se
contraen, produciendo un contorno ligeramente
irregular de la pupila.

- “Ley de Hipersensibilidad por Denervacion”.
Segun lo postulado por Cannon y Rosenblueth,
como cualgquier musculo denervado, el iris se vuel-
ve hipersensible a su neurotransmisor normal (en
este caso, la acetilcolina). Soluciones muy débiles
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de sustancias colinérgicas como la pilocarpina al
0.125% (que no tienen ningun efecto sobre el iris
normal) hacen que el iris denervado se contraiga
debido a una mayor produccién de receptores
muscarinicos.

Caso clinico

Se presenta al servicio de oftalmologia del Hos-
pital Piflero, una paciente femenina de 41 anos de

Figura 1. Midriasis intermedia del Ol.
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Figura 2. Algoritmo para evaluar anisocoria.
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edad, que refiere como motivo de consulta una
diferencia en el tamafo de sus pupilas (Fig. 1), de
aproximadamente un mes de evolucion. Dicha di-

ferencia fue observada luego de tomarse una foto-

grafia “selfie.”

Se consulta a la paciente sobre antecedentes
personales quien nos informa sobre una pérdida
de peso en el Ultimo afno de unos 30 kg, con an-
tecedentes de tabaquismo. Habito que dejo hace
algunos meses.

Tanto los antecedentes familiares como los oftal-
moldgicos son negativos.

En el examen oftalmoldgico se constata:

AV: S/C en ambos ojos es de 10/10.
Biomicroscopia: Reflejo fotomotor positivo en OD
y negativo en el Ol (midriasis). Medios transparen-
tes.

Presion intraocular: 16 mmhg en ambos ojos.
Cover uncover: No evidencia particularidades.
Fondo de ojo: En ambos ojos se constatan papi-
las de bordes netos, con 0.5 de excavacion; vasos
levemente tortuosos; maculas sin particularidades;
retinas aplicadas en los 360°.

Interconsultas y estudios complementarios

Se efectla interconsulta para evaluacion con el
Servicio de Neurologia del Hospital Pifiero de
manera urgente, por considerarse a la anisocoria
aguda no farmacoldgica de un signo de foco neu-
rologico.

LLas neuroimagenes fueron negativas. Como hallaz-

gos importantes de los estudios complementarios,
se evidenciaron imagenes ganglionares en la TAC
de cuello. Las interconsultas con los especialistas
de clinica médica, neurologia, y cabeza y cuello,
demostraron gue no habia implicancia general
referida a las adenopatias halladas.

En base a los estudios realizados vy la sospecha
diagnostica, se sigue el siguiente algoritmo (Fig. 2).
Se realiza prueba de pilocarpina, en la cual se ob-
serva contraccion de la pupila afectada (Fig. 3-4),
evidenciandose la presencia de una pupila tonica
de Adie.

Las pupilas ténicas generalmente se deben al sin-
drome de Adie, pero otras enfermedades también
pueden desnervar el ganglio ciliar. Por lo tanto, es
importante el concepto de que cualquier etiolo-
gia que desnervase al ganglio ciliar produce una
pupila tonica debido a una regeneracion nerviosa
aberrante.
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Figura 3. Pupila midridtica previa a la instilacion de pilocar-
pina.

Figura 4: Reaccion pupilar posterior a la instilacion de pilo-
carpina.
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Causas que comprometen al ganglio ciliar en
forma aislada, o como parte de una neuropatia
autondmica, periférica o generalizada

La lesion del ganglio ciliar o de los nervios ciliares
cortos producen una pupila ténica:

A. Pupila ténica local

1. Ganglionitis ciliar viral (virus del Herpes Zoster
puede atacar al ganglio ciliar).

2. Traumatismo, tumor, lesion orbitaria o coroidea,
pueden dafnar los nervios ciliares cortos.

3. Traumatismo cerrado del globo ocular; puede
lesionar ramas de los nervios ciliares cortos en la
raiz del iris (Iridoplejia traumatica).

B. Pupila ténica neuropatica: Parte del cuadro de
neuropatia periférica (metabdlica como la diabe-
tes o infecciosa como la sifilis).

C. Pupila ténica idiopatica con arreflexia benigna:
Sindrome de Adie.

DIAGNOSTICO CLINICO DE PUPILA TONICA DE
ADIE

Forma de presentacion

-El 70% de los casos son mujeres entre los 20 a 40
afios de edad.

-Unilateral en 80-90% de todos los casos.

-Cerca del 4% se vuelven bilaterales cada afio du-
rante la primera década de inicio de la enfermedad.

Sintomas

- El paciente puede ser asintomatico y solo notar
la anisocoria, o presentar fotofobia, vision cercana
borrosa durante el periodo agudo y cefalea, por
falla en la acomodacion.

Signos

- Pupila del ojo afectado midriatica, regular o irre-
gular.

- La pupila del ojo afectado tiene un defecto pu-
pilar eferente a la luz. El reflejo fotomotor directo
estd ausente o es perezoso, y se asocia con Movi-
mientos vermiformes del borde pupilar, visibles con
ldmpara de hendidura. El reflejo consensual esta
ausente o es lento. La anisocoria en el Adie agudo
deberia aumentar al incrementar la iluminacion. En
el Adie cronico unilateral, la pupila afectada puede
ser mas peqguefa con luz ambiental tenue.

- Disociacion Luz/Acomodacion: La contraccion
pupilar al esfuerzo de la mirada cercana (acomo-
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dacioén) excede a la respuesta a la luz en el ojo
afectado. Esto ocurre en las pupilas tonicas cro-
nicas, y demuestran regeneracion aberrante del
esfinter del iris por fibras nerviosas acomodativas.
La pupila responde lentamente frente a los objetos
proximos y la acomodacion puede manifestar una
tonicidad similar, con un enfoque para cerca lento
o insuficiente.

- No hay trastornos de la motilidad ocular extrin-
seca.

- Ha sido descripta la hiposensibilidad regional
corneal, por afectacion de axones sensitivos afe-
rentes que discurren con los nervios ciliares cortos
y pasan a través del ganglio ciliar.

- Hiporreflexia o arreflexia tendinosa profunda be-
nigna (Sindrome de Adie) asociada con la pupila
ténica en un 90% de los casos. Sin déficit motor ni
sensitivo. Sin neuropatia periférica. Afecta miem-
bros superiores e inferiores de manera bilateral-
mente simétrica en la mitad de los pacientes.

- Asociacion de pupila tonica e hiporreflexia tendi-
nosa profunda (Sindrome de Adie), con manifesta-
ciones de disfuncion nerviosa autondmica, como
la anhidrosis sectorial con hiperhidrosis compensa-
toria, constituyendo el Sindrome de Ross.

- En casos de larga evolucion la pupila se torna
peguefa en todas las condiciones de luz. Esto se
produce como consecuencia de que las fibras aco-
modativas reinervan densamente un gran numero
de segmentos del esfinter del iris, permaneciendo
el musculo en un estado de contraccidn cronica,
casi todo el tiempo. La pupila se mantiene peque-
fAa, aun en oscuridad, ya gue las neuronas acomo-
dativas no muestran una reduccion en la descarga
con una disminucion de la luz, en comparacion con
las fibras del reflejo fotomotor en un esfinter iridia-
no normalmente inervado.

Prueba farmacolégica

- Con la prueba farmacoldgica con pilocarpina al
0,125% se produce una miosis significativa en el
ojo afectado (hipersensibilidad de denervacion) vy
no se producen cambios en la pupila del otro ojo
(concentracion de pilocarpina demasiado débil
para provocar miosis en 0jo no denervado).

Conclusiones

Es la intencion de los autores del presente trabajo,
dar al médico oftalmologo las herramientas ne-
cesarias para el correcto manejo de este tipo de
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anisocoria descartando otros compromisos mas
graves de la via pupilar eferente (Nucleo mesence-
falico de Edinger Wesphal - Motor ocular comun
(Il Par) - Ganglio ciliar - Nervios Ciliares cortos

- Receptor muscarinico a la acetilcolina - Esfinter
pupilar y musculo ciliar), vy el saber diagnosticar la
pupila tonica con el uso de la prueba de pilocarpi-
na diluida, aun sin necesidad de neuroimagenes.
Se debe realizar un exhaustivo examen registrado
en la historia clinica y tener en cuenta que si apa-
recen los siguientes hallazgos debemos pensar en
otros diagnodsticos diferenciales:

- Diplopia o motilidad extrinseca anormal, junto
con una pupila dilatada, seria un signo temprano
de compromiso del Tercer Nervio oculomotor con
compromiso pupilar.

- Ptosis acompanada de una pupila dilatada podria
ser un signo temprano de compromiso del nervio
motor ocular comun (lll Par), o presentandose con
una pupila chica podria ser parte de un sindrome
Horner.

- Proptosis u otro signo orbitario, sugiriendo enfer-
medad del ganglio ciliar de otro origen.
Afortunadamente la causa mas frecuente de mi-
driasis de aparicion brusca es la farmacoldgica,
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pero la posible existencia de factores que pudieren
poner en riesgo la vida de nuestros pacientes, nos
obliga a actuar con celeridad y a efectuar inter-
consultas con otras especialidades.
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Resumen

Introduccidn: Los tumores conjuntivales se en-
cuentran dentro de los mas frecuentes del ojo

Yy anexos oculares. Los tumores melanociticos
representan el 53% de los tumores conjuntivales.
Se clasifican en nevus (52%), melanoma (25%),
melanosis adquirida primaria (PAM) (21%) con o
sin atipia, y melanosis racial (3%). El diagnostico
de estas lesiones conjuntivales se basa en los ha-
llazgos clinicos vy en el andlisis histopatologico. La
microscopia confocal permite ver estructuras de
la superficie ocular a nivel celular, proporcionando
imagenes comparables a métodos histoldgicos sin
afectar el estado del tejido en estudio.

Objetivo primario: Determinar la sensibilidad vy
especificidad de la microscopia confocal para el
diagnostico de lesiones conjuntivales pigmentadas
histoldgicamente malignas. Objetivos secundarios:

Arch. Argent. Oftalmol. 2022; 20: 29-37

Analizar las caracteristicas morfoldgicas de lesio-
nes conjuntivales utilizando microscopia confocal
vy evaluar factores de riesgo asociados a lesiones
malignas.

Material y métodos: Estudio retrospectivo corte

transversal. Se revisaron 153 historias clinicas de

pacientes con lesiones conjuntivales pigmentadas;

se incluyeron 18 pacientes con biopsia y confocal
de las mismas.

Resultados: Los resultados de las biopsias fue-
ron nevus conjuntival (5 casos), PAM sin atipia (6
casos), PAM con atipia (5 casos) y melanoma (2
casos). Los resultados por microscopia confocal
coincidieron en los 5 casos de nevus conjuntival y
en los 2 con melanoma, pero difirido que en 7 pa-
cientes el resultado fue PAM sin atipia y en 4 PAM
con atipia, obteniéndose asi una sensibilidad del
85.7% y una especificidad del 91% de la micros-
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copia confocal para la deteccion de malignidad o
atipia en lesiones conjuntivales pigmentadas.
Conclusiones: LLa microscopia confocal permite
correlacionar las imagenes con las caracteristicas
clinicas y es util para decisiones terapéuticas, diag-
nosticos tempranos y seguimiento de lesiones pig-
mentadas de la superficie ocular. No reemplaza a
la biopsia y toda lesiéon sospechosa de malignidad
requiere diagndstico anatomopatoldgico.

Palabras clave: Lesiones conjuntivales pigmenta-
das, microscopia confocal in vivo.

Abstract

Introduction: Conjunctival tumors are among the
most frequent of the eye and ocular adnexa. Mela-
nocytic tumors represent 53% of conjunctival tu-
mors; They are classified as nevi (562%), melanoma
(25%), primary acquired melanosis (PAM) (21%)
with or without atypia, and racial melanosis (3%).
Diagnosis of these conjunctival lesions is based

on clinical findings and histopathological analysis.
Confocal microscopy allows viewing ocular surface
structures at the cellular level, requiring images
comparable to histological methods without affec-
ting the state of the tissue under studly.

Primary objective: To determine the sensitivity and
specificity of confocal microscopy for the diagno-
sis of histologically malignant pigmented conjunc-
tival lesions.

Secondary objectives: To analyze the morphologi-
cal characteristics of conjunctival lesions by means
of confocal microscopy and to evaluate the risk
factors associated with malignant lesions.

Material and methods: Retrospective cross-sec-
tional study. 153 medical records of patients with
pigmented conjunctival lesions are reviewed, 18
patients with biopsy and confocal biopsy were
included.

Results: The results of the biopsies were conjuncti-
val nevus (5 cases), PAM without atypia (6 cases),
PAM with atypia (5 cases) and melanoma (2 ca-
ses). The results by confocal microscopy coincided
in the 5 cases of conjunctival nevus and in the 2
with melanoma, but differed in that in 7 patients
the result was PAM without atypia and in 4 PAM
with atypia, thus obtaining a sensitivity of 85.7%
and a specificity of 91 % of confocal microscopy for
the detection of malignancy or atypia in pigmen-
ted conjunctival lesions.

Conclusions: Confocal Microscopy allows images
to be correlated with clinical characteristics and
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Biomicroscopia: Melanosis adquirida primaria en conjuntiva
bulbar y limbar, desde hora 6 a hora 12.

/s useful for therapeutic decisions, early diagnosis
and follow-up of pigmented lesions of the ocular
surface. It does not replace biopsy and any suspi-
cious lesion of malignancy requires pathological
diagnosis.

Keywords: Pigmented conjunctival lesions, in vivo
confocal microscopy.

Introduccidén

Los tumores de la conjuntiva se encuentran dentro
de los mas frecuentes del ojo y anexos oculares.
Pueden surgir de cualquiera de las células que
componen la conjuntiva, aungue los mas frecuen-
tes son los de origen epitelial y melanocitico.?
Los tumores melanociticos proceden de las células
melanicas que migran desde la cresta neural du-
rante el desarrollo embrioldgico hasta el epitelio

y tejido subconjuntival; representan el 53 % de los
tumores de conjuntiva.® Pueden abarcar un am-
plio espectro de lesiones benignas vy, raramente,
malignas. Ejemplos de estas lesiones son los ne-
vus (52%), melanoma (25 %), melanosis adquirida
primaria (PAM, por sus siglas en inglés) (21%), que
a su vez se subclasifica en PAM con o sin atipia, vy
melanosis racial (3%).4

Los nevus son lesiones que se forman a partir

de una proliferacion benigna de melanocitos de

la capa basal del epitelio conjuntival. Podemos
clasificarlos en lesiones congénitas, aquellas que
se diagnostican al nacer o dentro de los 6 meses
de vida, o adquiridas, las que se presentan en la
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primera o segunda década de vida. Clinicamente
se manifiestan como un cambio de la coloracion

a nivel conjuntival, ligeramente sobreelevado, con
presencia de quistes.* En cuanto a su localizacion
se encuentran tipicamente en la region interpal-
pebral de la conjuntiva bulbar proxima al limbo.®
Histopatoldgicamente, se componen de nidos de
melanocitos benignos localizados en el estroma
aledano a las capas basales del epitelio.

La PAM suele presentarse como lesiones planas
de color marron, con un patrén continuo o en
multiples parches, por lo general monocular. Se
localiza comUnmente en el limbo vy en la region
interpalpebral epibulbar. De acuerdo con su histo-
patologia se subclasifica en PAM con atipia y sin
atipia, basandose en las caracteristicas nucleares
y los patrones de crecimiento de los melanocitos
localizados a nivel de la membrana basal del epite-
lio conjuntival. Existen controversias con respecto
al riesgo de progresion a melanoma; se reporta
para PAM sin atipia o con atipia leve ausencia de
riesgo de progresion, en comparacion con el 13%
reportado por Shields y 46-90% segun el Instituto
de Patologia de las Fuerzas Armadas de los Esta-
dos Unidos (AFIP) de riesgo para PAM con atipia
severa.t”’

El melanoma de conjuntiva es una patologia ma-
ligna poco frecuente que se origina de melano-
citos atipicos en la conjuntiva o epitelio limbar vy
comprende el 5 % de todos los melanomas ocula-
res.®? Se encuentra asociado a melanosis adqui-
rida primaria y en menor frecuencia al nevus. Por
lo general suelen presentarse de manera unilateral
en pacientes adultos como una lesion pigmenta-
da engrosada, sobreelevada, con vasos nutricios
prominentes y areas circundantes de melanosis,
aungue existen tumores amelandticos (15-20%).6°
Se localizan en la regidn limbar, conjuntiva bulbar,
y con menor frecuencia en conjuntiva palpebral vy
forniceal, plica semilunaris y cardncula. Estas ulti-
mas localizaciones se asocian con un peor pronods-
tico.? Histopatoldgicamente, estan compuestos por
melanocitos malignos de pigmentacion variable
gue se localizan dentro del estroma conjuntival.®
Existen cuatro tipos de melanocitos atipicos: cé-
lulas fusiformes, células de globo, células poliédri-
cas pequenas vy células epitelioides redondas. La
presencia de éstas junto a otros posibles hallazgos
histopatologicos, como propagacion pagetoide,
extension radial del componente intraepitelial,
inflamacion en forma de banda de la capa basal,
actividad mitotica, maduracion disminuida de las
células basales e invasion de la esclerdtica o cor-
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in vivo en lesi

Biopsias multiples de Conjuntiva. A y B. Corte perpendicular
y corte oblicuo de epitelio limbar con hiperplasia melanoci-
tica con células de configuracion dendritica y melanofagos
en el tejido conectivo subepitelial. C. Coalescencia de células
melanociticas poligonales y pleomdrficas en el estrato basal
e intermedio del epitelio. Degeneracion fibrilar del corion.

D. Focos multiples de melanocitos con grados variables de
atipicidad en conjuntiva.

nea mas alla de la membrana de Bowman, apoyan
al diagndstico de malignidad de la lesion.?

El diagnodstico de estas lesiones conjuntivales se
basa en los hallazgos clinicos, aungue el andlisis
histopatoldgico resulta ser el método diagndstico
definitivo.

La microscopia confocal in vivo es una tecnologia
emergente que permite obtener imadgenes dpticas
de alta resolucion in vivo de capas corneales y
conjuntivales. Tiene capacidad para producir ima-
genes enfocadas de cortes finos (5-20 ym) dentro
de una profundidad maxima de 1000 ym, un pro-
ceso conocido como seccionamiento dptico® Es
un método no invasivo que nos permite ver es-
tructuras de la superficie ocular a nivel celular, pro-
porcionando imagenes comparables a métodos
histoldgicos sin afectar significativamente el
estado del tejido en estudio.”

La dificultad para el diagnodstico de lesiones pig-
mentadas de la conjuntiva representa un reto tan-
to para el oftalmdlogo como para el patodlogo. De
esto surge la necesidad de demostrar la utilidad
de técnicas no invasivas como la microscopia con-
focal para el analisis y seguimiento de las mismas.
Debido al escaso numero de estudios acerca de

la especificidad y sensibilidad de la microscopia
confocal en el diagnodstico de estas lesiones con-
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juntivales, realizamos un estudio de corte trans-
versal retrospectivo en pacientes que consultaron
en la seccion de oncologia ocular del servicio de
oftalmologia del Hospital Italiano de Buenos Aires
para evaluar la utilidad de esta técnica y describir
la correlacion de los hallazgos con la histopatolo-
gia, considerada hasta el momento el estudio de
referencia.

Objetivos

Objetivo primario

Determinar la sensibilidad y especificidad de la
microscopia confocal in vivo para el diagndstico
de lesiones conjuntivales pigmentadas con diag-
nostico de malignidad por biopsia.

Objetivos secundarios

Analizar las caracteristicas morfoldgicas de lesio-
nes conjuntivales utilizando microscopia confocal
in Vivo.

Evaluar factores de riesgo asociados a lesiones
malignas de conjuntiva.

Materiales y métodos

Participantes: Se realizd una busqueda sistematica
en las historias clinicas de todos aquellos pacien-
tes que se encontraban en las siguientes bases de
datos de la seccidon de oncologia ocular del Hospi-
tal Italiano de Buenos Aires:

1. Base de datos de pacientes con lesiones conjun-
tivales pigmentadas;

2. Base de datos de pacientes a los que se le reali-
z6 conjuntiva plastia; vy

3. Base de datos de pacientes con microscopia
confocal. El equipo utilizado para realizar micros-
copia confocal in vivo fue el Rostock Corneal Mo-
dule, Heidelberg, Germany.

Como criterios de inclusion se tuvieron en cuenta
pacientes mayores a 10 aflos que consultaron en
la seccion de oncologia ocular del Hospital Italia-
no de Buenos Aires en un periodo de 5 anos que
abarcé desde 1/1/2013 al 1/1/2018 y que presenta-
ban lesiones pigmentadas de conjuntiva mayores

a 1 hora de reloj, de menos de un ano de evolucion,

o lesiones pigmentadas de conjuntiva previas que
hubieran presentado cambios en los uUltimos 6 me-
ses. Debido a la caracteristica del estudio, se se-
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Microscopia Confocal. Cornea periférica. Imagen oblicua (A)
e imagen frontal (B) Presencia de melanocitos dendriticos
pigmentados (hiperreflectivos) localizadas a nivel basal del
epitelio. Cy D. Conjuntiva. Células redondas y poligonales
con nucleos irregulares vinculables a melanocitos atipicos a
nivel basal de la conjuntiva (conjuntiva limbar ).

leccionaron a aguellos pacientes que presentaban
ambos estudios diagnosticos, biopsia escisional

y microscopia confocal de lesiones conjuntivales
pigmentadas. Se excluyeron a pacientes con biop-
sias previas realizadas en otro centro, pacientes
no colaborativos para el estudio de microscopia
confocal o que presentaran anomalias anatomicas
oculares que dificultaran la realizacion del estudio.

Anadlisis estadistico

Un estudio retrospectivo transversal de diagnosti-
co fue llevado a cabo. En el analisis descriptivo se
utilizd media con su desvio estandar para las va-
riables cuantitativas. Para las variables categodricas,
se reportaron sus porcentajes con sus nUmeros
absolutos.

El rendimiento diagndstico de la microscopia con-
focal en comparacion con la biopsia, se evalud
mediante sensibilidad y especificidad con su valor
predictivo, positivo y negativo correspondiente.
Se realizd un analisis comparativo entre lesiones
con atipias y lesiones sin atipias, para las variables
categoricas se utilizo el test chi? y para las varia-
bles continuas t test.
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Se considerod estadisticamente significativa una p
<0.05. Se utilizo el software STATA 14.

Consideraciones éticas

La conduccion de esta investigacion se desarro-

16 cumpliendo los principios éticos acorde a las
normas regulatorias de la investigacion en salud
humana a nivel nacional e internacional, en concor-
dancia con la Resolucidn del Ministerio de Salud de
la Nacion Nro. 1480/2011, la Disposicion 6677/10 de
ANMAT, la declaracion de Helsinki de la Asociacion
Médica Mundial y todas sus enmiendas, y respetan-
do las Normas de Buenas Practicas Clinicas ICH EG6.
Se utilizd como base secundaria la historia clinica
electronica institucional del Hospital Italiano de
Buenos Aires, en la cual los pacientes, en todos los
casos, al momento de empadronarse, firmaron de
forma voluntaria y certificada el consentimiento
informado para la utilizacion de sus datos. Todos
los datos del estudio fueron tratados con maxima
confidencialidad de manera andnima, con acceso
restringido solo para el personal autorizado a los
fines del estudio de acuerdo con la normativa legal
vigente Ley Nacional de Proteccion de Datos Per-
sonales 25.326/00 (Ley de Habeas Data) y la Ley
26.529/009.

Se respetd la autonomia y la confidencialidad del
participante. Los datos personales fueron mante-
nidos bajo absoluta confidencialidad y anonimato,
solo tuvieron acceso a ellos los investigadores in-
volucrados v el Comité de Etica evaluador.

Dado que se trata de un estudio observacional
que utiliza datos de bases secundarias (la historia
clinica electronica), no requirié consentimiento
informado del paciente para participar.

Resultados

Se revisaron 153 historias clinicas de pacientes que
presentaban lesiones conjuntivales pigmentadas,
de los cuales 18 cumplian con los criterios. Dentro
de los excluidos; 95 pacientes no tenian biopsia ni
confocal, 33 tenian biopsia, pero no confocal y 7
tenian confocal pero no biopsia.

Dentro de los pacientes incluidos, 66.7% (n:12)
eran de sexo femenino.

El rango de edades al momento del diagndstico
fue variable, desde los 25 a los 86 afios, con una
media de edad de 45.5 afios (DE 171).

El 83.3% (n:15) de los pacientes residen en el cen-
tro del pais.
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En cuanto a la lateralidad, un 50 % (n: 9) de pa-
cientes presentaban afectacion de ojo derecho.
Los resultados diagndsticos de la biopsia de los 18
pacientes incluidos fueron: nevus conjuntival en 5
casos, PAM sin atipia en 6 casos, PAM con atipia
en 5 casos y melanoma en 2 casos. Los resultados
arrojados por microscopia confocal fueron coinci-
dentes en los 5 casos de pacientes con nevus con-
juntival y en los 2 pacientes con melanoma, pero
difirid que en 7 pacientes el resultado fue PAM sin
atipia y en 4 PAM con atipia, detectando asi una
sensibilidad del 85.7% vy una especificidad del 91%
de la microscopia confocal para la deteccion de
malignidad o atipia en lesiones conjuntivales pig-
mentadas.

La localizacion conjuntival de las lesiones pigmen-
tadas analizadas fue nasal superior (NS) 33.3%

(n: 6), seguido por nasal inferior (NI) 27.8% (n: 5),
temporal inferior (T1) 22.2% (n: 4), y por ultimo
temporal superior (TS) 16.7 % (n: 3).

A la hora de evaluar la localizacion de las lesiones
en pacientes con diagnostico PAM con atipia se
observd que el 40% (n: 2) se encontraba a nivel
del cuadrante NS, 40% (n: 2) en cuadrante Nl y
20% (n:1) en cuadrante TI. En los pacientes con
melanoma la localizacion fue en el 50% (n:1) de los
casos en cuadrante NI'y 50% (n:1) en cuadrante
Tl, sin encontrar resultados estadisticamente sig-
nificativos para la distribucion de las lesiones vy su
potencial malignidad.

La extension en horas de reloj en conjuntiva bulbar
de todas las lesiones conjuntivales pigmentadas eva-
luadas se puede observar en el grafico 1 del anexo.
Cuando analizamos los pacientes que presentaron
PAM con atipia, el 60% presentaba una extension
de mas de 4 horas de reloj, el 20% una extension
entre 2 v 4 horas de reloj y el 20% una extension
de menos de 2 horas de reloj, es decir, que el 80%
de los pacientes presentaron una extension de la
lesion superior a 2 horas de reloj. En los pacientes
que presentaban melanoma conjuntival el 100%
presentd una extension mayor a 4 horas de reloj.
Los hallazgos fueron estadisticamente significati-
vos (p=0.02) en extension superior a 4 horas de
reloj para aguellas lesiones conjuntivales pigmen-
tadas atipicas o malignas.

En cuanto al compromiso de conjuntiva subtarsal
y caruncula observamos que el 40% (n: 2) de los
pacientes con PAM con atipia y el 50 % (n:1) de los
pacientes con melanoma presentan compromiso
de estos sitios. (p=0.09).

Los datos demograficos de los pacientes inclui-
dos y los diagndsticos por microscopia confocal y
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biopsia de las lesiones conjuntivales pigmentadas
analizadas pueden observarse en la tabla 1 del
anexo.

Los resultados encontrados para cada una de las
lesiones conjuntivales pigmentadas fueron:

Nevus conjuntival: Se detectd una sensibilidad (S)
vy especificidad (E) de la microscopia confocal en
el diagndstico de nevus conjuntivales del 100%.
VPP (valor predictivo positivo), y VPN (valor pre-
dictivo negativo) 100%.

LLos hallazgos histoldgicos fueron: células
hiperreflectivas con granulos en epitelio basal
(100%), presencia de células dendriticas pequenas
hiperreflectivas en epitelio (60%), quistes o pseu-
doquistes (40%), nidos de células de tamafho me-
diano uniformes en estroma (20%) vy presencia de
vascularizacion prominente (20%).

PAM sin atipia: Se detectd una S del 100% vy una E
del 91.7% de la microscopia confocal en el diagnos-
tico de PAM sin atipia. VPP 85.7% vy VPN 100%.
Hallazgos histologicos: Células hiperreflectivas con
granulos en epitelio basal (100%), células dendriti-
cas peqguenas hiperreflectivas en epitelio (85.7%) vy
vascularizacion prominente (28.57%).

PAM con atipia: Se detectd una S del 80% vy una E
100% de la microscopia confocal en el diagndstico
de PAM con atipia. VPP 100% y VPN 92.9%.
Hallazgos histologicos: Células hiperreflectivas con
granulos en todo el espesor epitelial (25%), célu-
las hiperreflectivas con granulos en epitelio basal
(75%), células dendriticas pequenas hiperreflecti-
vas en epitelio (75%), células dendriticas grandes
hiperreflectivas en epitelio (25%) y vascularizacion
prominente (25%).

Melanoma: Se detectd una S 100% vy una E del
100% de la microscopia confocal en el diagndstico
de melanoma (VPP 100% vy VPN 100%).

Hallazgos histoldgicos: Células hiperreflectivas con
granulos en todo el espesor epitelial (100%), célu-
las hiperreflectivas con granulos en epitelio basal
(50%) vy vascularizacion prominente (100%).

Los hallazgos histolégicos de cada una de las le-
siones conjuntivales pigmentadas tanto en micros-
copia confocal como en la biopsia pueden obser-
varse en la tabla 2 del anexo 2.

Discusién

Las lesiones conjuntivales pigmentadas malignas
son extremadamente raras, pero potencialmente
mortales °. Contamos con tecnologias emergentes
para el estudio de las mismas, como la microsco-
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pia confocal in vivo, que nos permite obtener ima-
genes opticas de alta resolucion de capas cornea-
les y conjuntivales, y conocer la extension escleral
de las mismas.

Segun lo publicado por Messmer y colaboradores,
este tipo de tecnologia nos brinda una S del 89% vy
una E del 100% para el diagnostico de melanoma
conjuntival; en nuestro estudio obtuvimos una S

y E del 100% en el diagndstico de melanoma con-
juntival, lo cual sugiere un muy buen rendimiento
diagndstico de esta tecnologia. Cinotti y colabora-
dores®™ reportan coincidencia en el diagnodstico de
melanoma conjuntival con microscopia confocal
portatil y biopsia en los 10 casos de estudio (Sy E
100%). En cuanto a los hallazgos histoldgicos tan-
to en nuestro estudio como en los reportados por
Cinotti et al.® y Ronin et al. ¥ se observaron células
hiperreflectivas de gran tamafo con granulos en
todo el espesor epitelial y vascularizacion promi-
nente.

Coincidimos con Messmer y colaboradores en que
la microscopia confocal in vivo presenta una Sy

E del 100% para el diagndstico de nevus conjun-
tivales, pero diferimos en la Sy E reportada para
PAM con atipia y sin atipia. Reportan para PAM sin
atipia una Sy E del 100%; en nuestro estudio obtu-
vimos una S del 100% vy E del 91.7%. Con respecto
a nuestros hallazgos histologicos, el 100% de los
pacientes presentaba células hiperreflectantes o
granulos confinados al epitelio conjuntival basal vy
el 91.7% pequenas células dendriticas en el epite-
lio basal limbal; Messmer reporta un 67% y 100%,
respectivamente. En pacientes con PAM con atipia
la S reportada por estos autores es del 100% v E
del 96% y en nuestro estudio fue de 80% y 100%
respectivamente, coincidiendo que el 100% de los
pacientes con PAM con atipia presentaba células
hiperreflectivas con granulos en todo el espesor
epitelial en la histologia.

Con respecto a la extension en horas de reloj de
las lesiones conjuntivales con sospecha de malig-
nidad pudimos observar que aguellas lesiones que
presentan una extension superior a 2 horas, y aun
mas aguellas que presentan extensiéon superior a
4 horas de reloj, presentan mayor riesgo de ma-
lignidad, lo cual coincide con multiples reportes
de Shields y colaboradores, que describen que
lesiones con compromiso de varias horas de reloj
en conjuntiva bulbar presentan mayor potencial
maligno.*>? Shields también reporta que aguellas
lesiones que comprometen cardncula y conjuntiva
subtarsal presentan mayor riesgo de malignidad.
En nuestro estudio el 40% de los pacientes con

Arch. Argent. Oftalmol. 2022; 20: 29-37



PAM con atipia y el 50% de pacientes con melano-
ma tenian compromiso de estos sitios, lo cual no
resultd ser relevante.

La principal limitacion de este estudio fue el esca-
so numero de pacientes incluidos. La microscopia
confocal representa un estudio complementario
de imagenes oftalmoldgicas de alto costo tanto
para la adquisicion de la aparatologia por parte
de nuestro servicio, como para la realizacion del
estudio en otro centro de forma particular ya que
los costos del mismo deben ser afrontados por los
pacientes.

Destacamos que el haber tenido estrictos criterios
de exclusion disminuyen la posibilidad de confun-
didores y aumentan la validez interna de nuestro
estudio. Consideramos a este estudio un excelente
punto de partida para futuras investigaciones, en
donde se logre reclutar un mayor nimero de pa-
cientes y con ello se obtengan resultados prome-
tedores en cuanto a la validacion de este método
diagndstico.

Conclusiones

La microscopia confocal in vivo es una herramien-
ta util en el diagnostico diferencial y seguimiento
de tumores conjuntivales, presenta una alta sen-
sibilidad y especificidad para detectar células ati-
picas y una gran correlacion de las caracteristicas
histoldgicas.

También resulta util para planificar la técnica qui-
rdrgica de eleccion en el tratamiento de lesiones
conjuntivales pigmentadas ya que permite evaluar
el compromiso escleral de las mismas.

Debemos tener presente que esta técnica no re-
emplaza a la biopsia y que toda lesion sospechosa
de malignidad, clinicamente y/o con la microsco-
pfa confocal, requiere un diagndstico anatomopa-
tolodgico.
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Anexo 1
Grafico
1: entre 2y 4 hs y
33.3% : . 2: mas de 4 hs
B {3313‘%} 3B 9%
0: menora 2 hs
2?.8"‘1-'-.1
Gréafico 1. Extension en horas de reloj en conjuntiva bulbar de las lesiones.
Tablas
Caracteristicas basales de los Numero total de pacientes
pacientes en estudio. 18.
Sexo femenino 12 (66.7%)
Edad (DE) 45.55 afos (DE 17.1)
Residencia en el centro del pais 15 (83.3%)
Afectacion ojo derecho 9 (50%)
Diagnostico por biopsia
- Nevus conjuntival 5(27.7%)
- PAM sin atipia 6 (33.3%)
- PAM con atipia 5(27.7%)
- Melanoma 2 (11.1%)
Diagnostico por microscopia confocal
- Nevus conjuntival 5(27.7%)
- PAM sin atipia 7 (38.8%)
- PAM con atipia 4 (22.2%)
- Melanoma 2{11.1%)

Tabla 1: Datos demograficos y diagndsticos por microscopia confocal y biopsia de los pacientes incluidos.
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MEVUS PAM sin atipla PAM con atipia MELANOMA

CONFOCAL | BIOPSIA | CONFOCAL | BIOPSIA | cONFOCAL | BIOPSIA | cONFOCAL | BIOPSIA
Células hiperreflectivas con granulos
en todo el espesor epitehal s 15 aT [vl:3 1/4 115 2 22
Células hiperreflectivas con granulos
en epitelio basal B B L 5 114 58 112 (117
Mirdos de células en estroma 115 s o7 s w4 s 2 oz
Quistes o pseudoquistes 215 25 o7 it o4 15 w2 2
Células dendriticas pequefias
hiperreflectivas en epitelio 35 s &7 £ w4 15 o2 o2
Células dendriticas grandes
hipemreflectivas en epitelio s 113 o7 (ifl3 114 s o az
Células grandes estromales con
nucleoio prominente 111 V5 o7 113 v o5 2 22
WVasculanzacion prominenie 15 (113 2T (1L 14 s 22 2

Tabla 2: Hallazgos histologicos por microscopia confocal y biopsia.

e
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Resumen

La coriorretinopatia de Birdshot (BCR) es una
forma de uveitis posterior bien conocida, aunque
poco comprendida, caracterizada por lesiones co-
roideas hipopigmentadas, distintivas y multiples, v
fuertemente asociada con el antigeno leucocitario
humano HLA-A29. Dada su rareza, los pacientes a
menudo encuentran retrasos en el diagnodstico vy
tratamiento, vy, por lo tanto, corren el riesgo de una
pérdida visual significativa. En este trabajo, repor-

tamos el caso de un hombre argentino de 38 afos,

gue fue atendido en nuestro hospital y luego diag-
nosticado de BCR vy tratado en consecuencia.

Palabras claves: Coriorretinopatia de Birdshot,
Ozurdex, reporte de un caso.

Abstract

Birdshot chorioretinopathy (BCR) is a well-
known, yet poorly understood, form of posterior
uveitis, characterized by multiple, distinctive,
hypopigmented choroidal lesions, and strongly

e
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associated with human leukocyte antigen
HLA-A29. Given its rarity, patients often encounter
delays in diagnosis leading to delays in adequate
treatment, and thus risking significant visual loss.

In this work, we report the case of a 38-year-old
Argentinian man, who was seen at our hospital and
then diagnosed as hasing BCR and treated accor-
aingly.

Key words: Birdshot chorioretinopaty, Ozurdex,
case report.

Introduccién

La enfermedad de Birdshot (BCR) se encuentra
agrupada dentro de los sindromes inflamatorios
oculares de puntos blancos. Es infrecuente, créni-
ca, afecta ambos ojos, con predominio en mujeres
caucasicas, de cuarenta a sesenta afos'.

En este reporte de un caso, desarrollaremos la
BCR en un hombre de 38 afios desde su primera
consulta por la guardia externa del Hospital oftal-
moldgico Santa Lucia (Buenos Aires, Argentina)
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(HOSL) vy su posterior tratamiento en el servicio de
Uveitis del mismo hospital, a lo largo de 12 meses.

Presentacién

La BCR es una entidad poco frecuente que, segun
los estudios de Europa vy los EE. UU, representa
entre el 0,5y el 1,5 % de los casos de uveitis eva-
luados por los especialistas en esta subespeciali-
dad?®,

La BCR se desencadena por una respuesta autoin-
mune hacia antigenos S retinales'. Se presenta con
sintomatologia inespecifica como vision borrosa,
nictalopia, miodesopsias y discromatopsias?. A nivel
general se observan otros sintomas como hiperten- Figura 1
sién, alopecia, vitiligo vy trastornos de animo?.

Las alteraciones del segmento anterior suelen
estar ausentes, aungue a veces se observa una
uveitis anterior leve. Un cuadro de vitritis leve, sin
acumulaciones de bancos o bolas de nieve demos-
trables, se informa hasta en el 83 % de los casos*.
La evaluacion fundoscopica se caracteriza por

la aparicion de lesiones coroideas color crema,
irregulares o alargadas, de aproximadamente un
cuarto de didmetro de papila, en perdigonada, que
se distribuyen alrededor del nervio optico, con
mayor densidad en retina nasal inferior. A medida
que avanza la BCR, estas lesiones se vuelven mas
confluentes, coalescentes y forman patrones linea-
les alrededor de las venas de la retina. En estadios
tardios adquieren caracteristicas de atrofia, atrofia
del nervio dptico y/o neovascularizacion subreti-
niana®.

Si bien el diagnostico es clinico, mas del 90% de
los pacientes que presentan la enfermedad son
positivos para el antigeno leucocitario HLA-A29'.
El tratamiento se basa en la inmunosupresion con
glucocorticoides y/o inmunomoduladores!

Figura 2

Caso clinico

Paciente masculino de 38 afios de edad consulta
por primera vez a la guardia del HOSL por dismi-
nucidn de la agudeza visual bilateral de 8 meses

cedentes oftalmologicos patoldgicos personales ni
familiares.

Al examen oftalmologico, presenta una agude-

za visual con pinhole (AVph) de OD 20/40 vy Ol
20/100. En la biomicroscopia (BMC), no se ob-

de evolucion.
Como antecedentes personales, menciona haber
realizado multiples consultas y tratamientos pre-

vios sin mejorfa de los sintomas (sin diagndstico). servan signos inflamatorios u otros hallazgos de
También refiere ser asmatico, en tratamiento con relevancia, y la presion intraocular (PIO) es de 12
salbutamol en puff 1 vez al dia. No presenta ante- mmHg AO.

Al
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Al realizar el fondo de ojos, se constata la presen-
cia de multiples lesiones color crema de 1/4 dia-
metro de papila dispersas con franco predominio
hacia periferia y region nasal en patron de per-
digonada (figuras 1y 2). Ademas, se observa un
envainamiento vascular, mayor en el Ol (vasculitis),
vy anillo de Weiss suprapapilar en Ol. Las papilas de
ambos ojos presentaban un aspecto normal.

Ante estos signos se plantean como diagnosticos
presuntivos la retinocoroidopatia de Birdshot,
Sarcoidosis, Tuberculosis, Sifilis, APMPEE (Epite-
liopatia placoidea pigmentaria multifocal posterior

aguda) y MEWDS (Sindrome de multiples puntos
blancos evanescentes). Se decide realizar diversos
estudios complementarios a fin de obtener mayo-
res indicios del diagnostico.

Se realiza una OCT macular en la que se observa
una alteracion del perfil posterior por desprendi-
miento del neuroepitelio, y del perfil anterior cau-
sado por multiples quistes intrarretinianos (figura
3). La OCT de capa de fibras nerviosas resulta
normal en ambos 0jos. Se interpretan los hallazgos

como edema macular bilateral.
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También se realiza un analisis de laboratorio que
incluye hemograma, hepatograma y glucemia
(dentro de valores normales), eritrosedimentacion
10mm, HIV negativo, hepatitis B y C negativo,
ECA negativo, VDRL negativo, toxoplasmosis IgM
negativo e IgG positivo, y se solicita el antigeno
HLA-A29, con resultado pendiente. La radiografia
de tdérax no presenta hallazgos patologicos. Se
solicita una PPD, que resulta negativa.

Ante estos resultados, se decide comenzar el tra-
tamiento empirico con prednisona 50 mg/dia por
via oral y omeprazol 20 mg/dia y control en una
semana.

Luego de 7 dias, se constata una gran mejoria de
la AVph a OD 20/20 vy Ol 20/30 dificiles, sin va-
riaciones a la BMC ni la PIO. Al FO no se observan
cambios. Se realiza un CV 24.2 AO gue resulta
dentro de parametros normales. La OCT macular

5. Enfermedad de Birdshot. Reporte de un caso

macular. Se decide continuar con el mismo trata-
miento.

A las 3 semanas, tanto la agudeza visual como
BMC vy PIO, se encuentran sin cambios. La OCT no
presenta cambios. Se realiza un nuevo fondo de

ESTUDIO HLA CLASE | LOCUS A

Método : PCR - 880 por Luminex
Varlantes aldlicas

HLA A 01:DMZAZ

HLA A 28:DMZBE

Nomenclatura por serclogia

HLA A1

HLA A 29

OBSERVACIONES El paclents presenta el pelimerfismo
genético del HLA A28 asociado a coriomotinitis,

de AO se observa una notable mejoria del edema Figura 4
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0jos en el que observamos una leve mejoria de las
lesiones color crema en patréon en perdigonada
(mas difuminadas), con una marcada mejoria de la
vasculitis en ambos 0jos. En ese momento, entre-
gan el resultado del antigeno HLA-A29, que es in-
formado como positivo, confirmando asi nuestro
principal diagndstico presuntivo: Retinocoroido-
patia de Birdshot (figura 4). Se decide comenzar
el descenso gradual de corticoide via oral a 37,5
mg/dia y control en 3 semanas.

En los controles subsiguientes pudimos observar
que a medida que disminuia la dosis de corticoi-
des, aumentaba el edema macular y, en conse-
cuencia, empeoraba la agudeza visual en el Ol. Se
intentaron multiples estrategias de tratamiento,
como inyecciones de triamcinolona (40 mg) local,
subconjuntivales y subtenonianas, sin aumentar la
dosis de prednisona via oral a mas de 25 mg/dia.
No conformes con la respuesta, se decide iniciar
tratamiento inmunosupresor con azatioprina 100
mg/dia via oral; con el que tampoco se obtienen
resultados satisfactorios. Se decide, entonces,
colocar un implante de liberaciéon prolongada de
dexametasona intravitreo (Ozurdex) en el Ol con
el que logramos una AVph en ese ojo de 20/20
dificiles; la mejor agudeza visual lograda desde la
primera consulta al Hospital, que coincide con un
marcado descenso del edema macular medido por
OCT (figura 5). La PIO del Ol aumenta a 22 mmHg
a los 20 dias de la colocacion del implante, y por
lo tanto se indica tratamiento tépico con dorzo-
lamida cada 12 hs. A partir de esto, los controles
de presion intraocular se mantienen estables en 15
mmHg.

En el Ultimo control realizado, el paciente presenta
una AVph OD 20/20 - Ol 20/20 dificiles, BMC sin
actividad inflamatoria, PIO OD 12 mmHg - Ol 15
mmHg y al FO AO no se observan cambios signi-
ficativos. Hoy en dia, se encuentra en tratamiento
via oral con azatioprina 100 mg/dia y prednisona
7.5 mg/dia, lleva 3 meses de la colocacion del im-
plante de dexametasona intravitreo en el Ol y esta
con tratamiento tépico con dorzolamida cada 12
hs en ese ojo.

Conclusiones

La retinocoroideopatia de Birdshot es una enfer-
medad infrecuente, pero que debe ser tenida en
cuenta como diagndstico diferencial en aquellos
pacientes que presentan caracteristicas similares
en el fondo de ojos (enfermedad de puntos blan-
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cos). Es importante llegar a un diagnodstico clinico
veloz y comenzar un tratamiento inmunosupresor,
dado que, si se deja a su libre evolucion, los pa-
cientes presentan atrofia del nervio éptico y neo-
vascularizacion subretiniana.
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Resumen

Caso Clinico: Paciente masculino de 60 afios de
edad sin control oftalmoldgico en los Ultimos 4
afos, quien acudid a la guardia oftalmoldgica

del Policlinico Bancario presentando cuadro de
disminucion subita de la agudeza visual en ojo
derecho (OD) de dos dias de evolucion sin otro
sintoma asociado. A la biomicroscopia (BMC) en
OD presentaba vasos epiesclerales dilatados vy al
fondo de ojo un desprendimiento de retina (DR)
temporal inferior de aspecto bulloso con una le-
sion pigmentada periférica adyacente al mismo.
Ecograficamente se evidencid en OD una lesion en
aspecto de domo, periférica temporal inferior, de
reflectividad media y sombra acustica posterior
compatible con melanoma coroideo. Se colocd
una placa de iodo 125 radioactivo en OD con mar-
gen de seguridad.

Palabras Clave: Melanoma coroideo, despren-

dimiento de retina, ecografia, imagen en domo,
COMS, predictivo, metastasis, iodo radioactivo 125.
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Abstract

Clinical Case: A 60-year-old male patient without
ophthalmological control in the last 4 years, went
to the ophthalmological guard of the Policlinico
Bancario due to a 2 days of sudden decrease in
visual acuity in the right eye without associated
symptoms. Biomicroscopy (BMC) showed dilated
episcleral vessels in the right eye (RE) and inferior
temporal retinal detachment with a bullous appea-
rance in the eye fundus with a peripheral pigmen-
ted lesion adjacent to it. Ultrasound revealed a
lesion in the right eye with the appearance of an
inferior temporal peripheral dome, with medium
reflectivity and a posterior acoustic shadow com-
patible with Choroid Melanoma. A radioactive iodi-
ne 125 plate is placed in RE with a safety margin.

Keywords: Choroid melanoma, retinal detachment,
ultrasound, dome image, COMS, predictive, metas-
tasis, Radioactive lodine 125.
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Introduccidén

El melanoma uveal es el tumor maligno primario
intraocular mas frecuente en adultos, representan-
do el 3-5% del total de melanomas y el 70% de los
tumores malignos del ojo. Del total de melanomas,
aproximadamente el 5% se origina de tejidos ocu-
lares y anexos. La mayoria de los melanomas ocu-
lares (MO) se originan en la Uvea (85%), un 5% en
conjuntiva y un 10% en otros sitios. El sitio de afec-
tacion mas comun para el melanoma uveal (MU)
es la coroides (entre un 85-90% de los casos), en
segundo lugar del cuerpo ciliar (5-8%) e iris (3-
5%). ' Tiene un pico de incidencia alrededor de los
55 a 62 anos, siendo mas frecuente en hombres. !
El MU afecta mas frecuentemente a caucasicos en
un 97.8%, siendo su incidencia rara en la raza ne-
gra. Con respecto a hispanos vy asiaticos, tienen un
riesgo pequefo ligeramente superior en compara-
cion a la raza negra.?

La etiologia del MU se ha asociado a diversos
factores como fototipo de piel | v II, cabello rubio,
y color de ojos claros. Las teorias que presumen
este riesgo se asocian con la carencia de melanina
en estos pacientes, que disminuye la proteccion
contra la radiacion UV.>4 También est descripto
como factor de riesgo la melanocitosis oculodér-
mica que si bien es poco frecuente, se habla de

un riesgo de 1 en 400 para desarrollar melanoma
uveal. La asociacion de melanoma con los nevos
atipicos (displasicos), nevos comunes y pecas a
nivel cutdneo, iridiano y coroidal, tienen gran im-
portancia. Los pacientes con nevos atipicos tienen
un riesgo de 4 a 10 veces mayor de desarrollar MU
que el promedio de la poblacién. * Al hablar sobre
los factores citogenéticos, se pueden mencionar
alteraciones cromosomicas relacionadas con las
metastasis en MU como son las variaciones en los
brazos 8qg - 6p vy pérdida de 1p - 69. °

Asimismo pueden existir mutaciones en genes
GNAQ gue estdn presentes en muchos MU vy co-
difican subunidades de la proteina G activdandola
y dejando que todas las formas de sefales pasen
libremente dentro y fuera de las células producien-
do la sobreactivacion de la proteina asociada-Yes
(YAP), gue es un potente oncogén que tiene la
capacidad de causar cancer. La monosomia 3 vy la
polisomia 8 que se asocian con mal prondstico. ®
Los factores ambientales como la exposicion prolon-
gada al sol y distintas circunstancias ocupacionale
aun siguen siendo desconocidos respecto al MU. *
Entre las diferentes manifestaciones asociadas a

la presencia tumoral, el melanoma coroideo (MC)
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se vincula con el desprendimiento retinal exuda-
tivo, gque surge a partir de la superficie tumoral
extendiéndose hacia la periferia del tumor. Si el
polo posterior es el afectado, ya sea por la exten-
sion del tumor o la presencia de liquido subretinal
(LSR) que se extiende hacia la fovea, puede ser
causante de sintomas visuales como metamorfop-
sias, disminucion de agudeza visual, vision borrosa,
discromatopsia y miodesopsias. *°

El epitelio pigmentario de la retina sobre la su-
perficie del tumor muestra alteraciones, como

son areas de atrofia y necrosis con presencia de
macrofagos que contienen lipofucsina, o que da
origen al llamado pigmento naranja sugestivo de
melanoma. En algunas ocasiones el tumor puede
erosionar la retina causando hemovitreo o siembra
de células tumorales en la cavidad vitrea. EI MU
puede crecer durante un largo periodo en forma
intraocular y finalmente puede diseminarse por
las venas vorticosas, las arterias y los nervios ci-
liares. Raramente puede presentar una extension
extraescleral e invadir los tejidos orbitarios.*” Sin
embargo, tiene un alto riesgo de metastasis, lo que
representa una tasa de mortalidad elevada.®”?

El diagndstico de MU requiere un alto indice de
sospecha clinica y una evaluacion fundoscopica
detallada, de forma complementaria las image-
nes multimodales han cobrado importancia en la
oncologia ocular, mejorando tanto el diagndstico
como la toma de decisiones terapéuticas. Estas
incluyen la fotografia del fondo de ojo, la tomo-
grafia de coherencia dptica de dominio espectral,
la angiografia con fluoresceina, la autofluorescen-
cia vy la ultrasonografia de alta resolucion. ° La

Figura 1: Dilatacion vasos epiesclerales en OD de hora 6 a 1l.
Gentileza Dr. Cazon - Dr. Irarrézaval
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ultrasonografia A y B es util en la confirmacion del
diagndstico en el 99.7% de los casos, cuando el
melanoma mide mas de 2.5 mm de grosor. ©

El diagnodstico diferencial debe realizarse espe-
cialmente con los nevos coroideos, por lo cual

en la practica se habla de los factores de riesgo
predictivos de crecimiento en lesiones coroideas
melanociticas de pequefo tamano entre los que se
encuentran una altura mayor a 2 mm, la presencia
de LSR, distancia a 3 mm o menos del nervio opti-
co, pigmento naranja, vacio acustico en la ecogra-
fla y/o presencia de sintomas. La presencia de 3
0 mas de estos factores supone una probabilidad
mayor al 50% de crecimiento a los 5 afios, siendo
el LSR junto al pigmento naranja potentes indica-
dores de malignidad. '©

Caso clinico

Paciente masculino de 60 afios, con antecedente
de hipertension arterial en tratamiento, sin control
oftalmoldgico en los ultimos 4 afnos. Consulto a la
guardia oftalmoldgica del Policlinico Bancario por
presentar disminucion subita de agudeza visual

de ojo derecho de 2 dias de evolucion, sin otros
sintomas referidos.

Al examen oftalmoldgico se constatd una agudeza
visual sin correccion en OD 4/10 que no mejoraba
con correcciéon y en Ol 10/10. A la biomicroscopia
presentaba en OD vasos epiesclerales dilatados de

Figura 2: Fotografia de fondo de OD. Se evidencia DR tem-
poral inferior de aspecto bulloso y lesion pigmentada (Fle-
cha) adyacente al DR.
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hora 6 a 11 (Fig. 1), cdmara anterior formada libre,
corneas claras, catarata corticonuclear ++ en AQO,
pupilas isocoricas reactivas con reflejos normales,
presion intraocular 14/16 mmHag.

Al fondo de ojo se evidencid en OD desprendi-
miento de retina temporal inferior periférico de as-
pecto bulloso sin solucion de continuidad vy lesion
unica pigmentada en periferia de retina temporal
inferior adyacente al desprendimiento (Fig. 2). En
Ol el fondo de ojo se encontraba dentro de para-
metros normales.

Diagndsticos diferenciales

Melanoma coroideo, Nevo gigante, hemangioma
coroideo, metastasis coroideas, tumores vasculares.

Examenes complementarios

Dentro de los estudios complementarios se reali-
zaron:
1. Ecografia ocular OD: se evidencid una lesién
en aspecto de domo periférica temporal inferior
de 7.8 mm x 181 mm, configuracién interna hete-
rogeénea, reflectividad media, movimientos vas-
culares espontaneos, sombra acustica posterior
y desprendimiento de retina inferior. (Fig. 3)
2. OCT macular OD: se observd alteracion de
la arquitectura macular con pérdida de la de-
presion foveal y aumento de espesor retinal por
presencia de liquido intrarretinal (Fig. 4). La OCT

Figura 3. Ultrasonido ocular en modo A y B. Lesion en aspec-
to de Domo de configuracion interna homogénea, sombra
acustica posterior y DR inferior.
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macular de Ol se encontraba dentro de parame-
tros normales.

3. Resonancia Nuclear Magnética (RNM) de ce-
rebro, orbita, térax, abdomen y pelvis dentro de
parametros normales sin evidencia de lesiones
sugestivas de metastasis.

Tratamiento

En relacion a la clinica, el examen oftalmoldgico y
los estudios complementarios se llegd al diagnos-
tico de melanoma coroideo y fue clasificado como
tumor primario, unilateral de tamano grande, sin
lesiones metastasicas evidentes por lo cual se deci-
did como tratamiento la colocacion de una placa de
iodo 125 radioactivo en OD con margenes de segu-
ridad. El tamafo tumoral asi como la ausencia de
lesiones metastasicas permitieron una terapéutica
conservadora. La placa fue retirada a los 7 dias.

Evolucién y seguimiento

En la actualidad, el paciente se encuentra en se-
guimiento oftalmoldgico minucioso, ademas se so-
licitan controles semestrales con ecografia hepati-
ca, centellograma dseo vy laboratorio que incluyan
enzimas como ser gama-glutamil-transpeptidasa
(GTP), fosfatasa alcalina (FAL), lactato deshidro-
genasa (LDH), alanin-aminotranferasa (ALT), as-
partato-aminotransferasa (AST) y bilirrubina, sin
constatarse al momento afecciones metastasicas
luego de 8 meses de seguimiento.

Figura 4: OCT macular con pérdida de depresion foveal y
aumento de espesor retinal por presencia de fluido intrarre-
tiniano en OD.
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Discusién

Aproximadamente el 50% de los pacientes presen-
tan diseminacion metastasica y posterior muerte
dentro de los 10 aflos del diagnodstico, indepen-
dientemente del tratamiento del tumor. Los 6rga-
nos mas frecuentes de metastasis incluyen: higa-
do (89%), pulmon (29%), hueso (17%), piel, tejido
subcutdneo (12%), vy ganglios linfaticos (11%).2

Sin embargo, al momento del diagnostico, las
metdstasis estan presentes sélo en el 1% de los en-
fermos, lo que sugiere la existencia de metastasis
subclinicas en las etapas precoces de la enferme-
dad.®

La enucleacion ha sido el tratamiento estandar
para los melanomas uveales en el siglo XIX aun-
que el propdsito por mejorar la supervivencia y
preservar la vision en pacientes con MU estimuld
el desarrollo de terapias alternativas, siendo im-
portante destacar el estudio Colaborativo de Me-
lanoma Ocular (COMS) el cual es el primer grupo
de ensayos clinicos aleatorizados que compara
los resultados de supervivencia entre dos o mas
tratamientos dependiendo del tamano del tumor.
Para ello se realizaron dos ensayos clinicos alea-
torizados y un estudio observacional. En base a

lo anterior el COMS clasifica los melanomas coroi-
deos en pequefos, medianos y grandes como se
puede observar en Grafico 1. El primer ensayo fue
diseflado para comparar el tratamiento de enu-
cleacion vs radiacion previa a la enucleacion para
melanomas grandes, el segundo ensayo comparo
la enucleacion sola vs braquiterapia con lodo 125
en el tratamiento de melanomas coroideos de me-
diano tamano. Y por ultimo se incluyd un estudio

» 10'mm
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Grafico 1. Clasificacion de MC segun Diametro y Altura del
tumor.
( @ localizacion del tumor en nuestro paciente).
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observacional no aleatorizado para melanomas de
pegueno tamano. &12

Entre los principales hallazgos del COMS se en-
cuentra que la radiacion de haz externo dirigida

a la orbita previa a la enucleacion para el MC de
tamano grande no mejora la supervivencia en
comparacion con la enucleacion sola y que no hay
diferencia en la supervivencia a 5 afos de los pa-
cientes con MC de tamarfio mediano tratado con
braquiterapia con lodo-125 o enucleacion.®”?

La mayoria de las placas de braquiterapia tienen
una forma curvada y un didmetro que oscila entre
los 12 y 22 mm de didmetro. A la hora de elegir el
tamano de la placa a utilizar se debe dejar un mar-
gen de seguridad recomendado entre 2-3 mm en
todo el perimetro del tumor. Este margen permite
eliminar posibles errores en el posicionamiento

de la placa o incertidumbres en la localizacion del
margen tumoral posterior. "

Si bien ante la mayoria de la bibliografia revisada
el tratamiento a eleccidn del melanoma coroideo
de gran tamafo es la enucleacion, nuestro pa-
ciente presentaba un tumor de 7.8 mm x 181 mm
sin evidencia de metdastasis, y ante la negativa del
paciente a la enucleacion, se decidid preservar el
organo y colocar una placa de braquiterapia de
iodo 125 de 22 mm realizando controles periddi-
cos, basandonos en que la supervivencia tras el
tratamiento con braquiterapia o enucleacion a 10
afos es similar en el 87% de los pacientes con me-
lanomas uveales posteriores graves sin metastasis
al momento del diagnostico. "

Conclusién

El melanoma coroideo es el tumor maligno pri-
mario intraocular mas frecuente del adulto, el cual
requiere de un diagnéstico precoz por su alta tasa
de metastasis asociada a mortalidad. De alli la
importancia de realizar el fondo de ojo de mane-
ra rutinaria como parte del control oftalmologico
habitual y de la iconografia en todas aquellas le-
siones pequefas o medianas para el seguimiento
en el tiempo de las mismas. Se trata ademas de
una patologia que debe ser tenida en cuenta fren-
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te al hallazgo de un DR exudativo. Las medidas
limites del tumor definen en la mayoria de los ca-
sos la conducta terapéutica, sea conservadora o
enucleacion, destacando que no existe diferencia
significativa en la sobrevida entre una y otra. Es
de destacar que hoy en dia los estudios genéticos
son de gran utilidad para determinar el pronostico
de esta patologia en relacion a las metastasis. Por
ultimo, recordar que en todo paciente diagnosti-
cado con MC el seguimiento debe ser realizado de
por vida.
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Resumen

Paciente masculino de 65 afos de edad, tabaquis-
ta severo, acudio a nuestro centro por disminucion
de vision en ojo izquierdo de mas de 6 meses de
evolucion. Se realizo examen oftalmoldgico com-
pleto y examenes complementarios donde se ob-
tuvieron resultados de catarata subcapsular en ojo
izquierdo y megalopapila bilateral con signos clini-
cos de glaucoma. Frente a estos resultados se de-
cide comenzar tratamiento topico con latanoprost
y seguimiento estricto del mismo.

Palabras clave: megalopapila asociada a glauco-
ma, megalopapila, glaucoma, macrodisco.

Abstract

A 65-year-old male patient, a severe smoker, came
to our center for decreased vision in the left eye of
more than 6 months of evolution. A complete clini-
cal and complementary ophthalmological examina-
tion were performed where results of subcapsular
cataract in the left eye and bilateral megalopapilla
with clinical signs of glaucoma were obtained. Fa-
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ced with these results, it is decided to start topical
treatment with latanoprost and strict monitoring
of it.

Key words: megalopapilla associated to glaucoma,
megalopapilla, glaucoma.

Introduccioén

Se define como megalopapila un nervio dptico
con mas de 2,5mm?2, el cual es resultado de una
migracion axonal precoz durante la embriogéne-
sis. Puede ser congénito, el cual es bilateral, con
aumento de la relacidn copa disco, y adquirido,
unilateral asociado a glaucoma congénito. Cuando
se presenta sin patologias asociadas, se trata de
un macrodisco cuya excavacion es proporcional al
tamano aumentado del mismo, con emergencia de
vasos normales y sin palidez del anillo neuroretinal.
Al campo visual puede presentar un aumento de
la mancha ciega. La cuantificacion del tamarno vy su
analisis normal mediante tomografia de coherencia
Optica ayudan a establecer el diagnostico.
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Cuando nos referimos en la clinica a un nervio op-
tico glaucomatoso buscamos signos tipicos como
adelgazamiento de anillo neuroretinal, aumento
de excavacion, alteraciones difusas o focales de la
capa de fibras nerviosas, vasos en bayoneta, atro-
fias peripapilares u otros no tan frecuentes como
hemorragias papilares sin edema concomitante.
Sin embargo, el reto en la practica diaria esta en
comprender que no siempre las patologias se pre-
sentan en la forma literalmente descripta por la
bibliografia.

Caso clinico

Paciente masculino de 65 afios de edad, fumador
de mas de 20 cigarrillos por dia hace mas de 20
anos, no referia patologias de relevancia; consultd
por diminucién de agudeza visual de mas de 6
meses en ojo izquierdo.

Al examen clinico presentaba agudeza visual sin
correccion en ojo derecho de 9/10 y en ojo izquier-
do de 5/10 que mejoraba con correccion a 8/10. A
la biomicroscopia presentaba en ojo izquierdo una
catarata subcapsular posterior moderada. La pre-
sion intraocular se encontraba en 24 y 28 mmHg
para ojo derecho y ojo izquierdo respectivamente.
A la gonioscopia un dngulo abierto y conservado.
En cuanto al fondo de ojo se constatd en forma
bilateral de discos opticos aumentados en tamano
y excavacion aproximadamente de 0.7 y 0.8 con
ligera nasalizacion de vasos, sin alteraciones en el
colorido de los mismos (Fig. TAy By Fig.2 Ay B).
Se realizaron estudios de imagenes, como campo
visual donde se evidencia pérdida de sensibilidad
generalizada con defectos de tipo arciforme en ojo

Figura 1A: Nervio optico derecho donde se visualiza aumen-
to de excavacion y aumento de diametro papilar. Figura 1B:

Delimitacion de papila y anillo neurorretinal alterado, ligera

nasalizacion de vasos.
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1. Glaucoma y megalopapila:

propdsito de un caso

derecho superior e inferior y en ojo izquierdo con
predominio superior con respecto de rafe medio y
alteracion del grafico lineal. (Fig. 3 Ay B)

En cuanto al OCT en el mapa de grosor retinal
puede evidenciarse disminucidon generalizada

del grosor, pero conservando aun su morfologia
normal (Fig. 4 A). En cuanto a la capa de fibras
nerviosas se observa defecto en ambos ojos. En
ojo derecho a nivel temporal y en ojo izquierdo en
sectores temporal e inferior (Fig. 4 B). El anélisis
tomografico del nervio dptico a su vez muestra
en ojo derecho un area de disco (disk area) de
4043mm?2 y en ojo izquierdo 4466 mm2, ambos
muy por encima de los rangos considerados nor-
males; ademas de aumento en la excavacion 0.9 vy
0.8 respectivamente (Fig. 4 Cly 2).

A nivel paguimétrico el espesor corneal en ambos
0jos es de 549um (Fig. 5 Ay B).

Discusién

En este caso particularmente nos encontramos
con un paciente mayor de edad, fumador cronico
y con ello el dafio isquémico que generan las pa-
tologias vasculares por este habito, tanto a nivel
oftalmoldgico como constitucional. Actualmente
nuestro paciente se encuentra en tratamiento to-
pico con latanoprost, logrando presiones contro-
ladas de 14mmHg; y manejo interdisciplinario con
clinica médica y cardiologia.

Debido a la poca bibliografia descripta de ambas
patologias en conjunto, la confusion vy dificultad
para llegar al diagndstico e interpretacion de glau-
coma que podria generarnos un macrodisco bila-
teral, ya que la correspondencia anatdmica entre

Figura 2A. Nervio optico izquierdo aumento de excavacion y
diametro papilar. Figura 2B. Anillo neurorretinal delimitado.
Alteracion del colorido papilar leve a moderado.

i
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Figura 3. Ambos capos visuales con pérdida de sensibilidad generalizada. (A) derecho con defecto de tipo arciforme superior e
inferior. (B) defecto arciforme predominio superior mayor que en od con respeto de rafe medio. Curva lineal alterada.
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Figura 4B Andalisis de espesor de capa de fibras nerviosas.

Defecto de CFN en ambos ojos. Ojo derecho disminucion a
Figura 4A.: Anélisis de grosor retinal. Disminucion de espesor nivel temporal. Artefacto en sup. Ojo izquierdo disminucion a
retinal generalizado, pero morfologia aun conservada. nivel temporal a inferior.
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1. Glaucoma y megalopapila:
a proposito de un caso
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seguimiento particular basado en los cambios par- D08, FSTI S T (VARG

—_— Bran anas

ticulares observados a partir del diagnostico. Se
plantea la idea de estudiar y diagnosticar ambas
patologias por separado; buscando a su vez la
correlacion entre el examen clinico vy los resultados
obtenidos de los estudios.

Es decir, no desestimar ningln signo gque pudiera
llevarnos al diagnostico final.

BIBLOGRAFIA

Sampaolesi R, Sampaolesi JR. Large optic nerve heads:
megalopapilla or megalodiscs. Int Ophthalmol. 2001;23(4-
6):251-7. doi: 10.1023/a:1014409404579. PMID: 11944849.
Julvez, S. Fabian Lerner, Julidn Garcia Feijoo, Luis E. P. Glau-
coma. Disponible en: VitalSource Bookshelf, Ediciones Jour-
nal, 2020.

Gama R, Relha C, Gomes Costa J, Eiro N. Measurement

of the Inner Retinal Layers of Megalopapilla by Optical
Coherence Tomography. Med Hypothesis Discov Innov
Ophthalmol. 2017 Fall;6(3):82-88. PMID: 29392147; PMCID:
PMC5787027. Figura 4C: Anélisis de cabeza de nervio optico. (1) Derecho
Greenfield DS, Bagga H. Clinical variables associated 4043mm2 de superficie. Excavacion 0.9.

with glaucomatous injury in eyes with large optic disc
cupping. Ophthalmic Surg Lasers Imaging. 2005 Sep-
Oct;36(5):401-9. PMID: 16238039.

Lee HS, Park SW, Heo H. Megalopapilla in children: a spec-
tral domain optical coherence tomography analysis. Acta
Ophthalmol. 2015 Jun;93(4):e301-5. doi: 10.1111/a0s.12545.
Epub 2014 Sep 1. PMID: 25178150.

g P A v + M ik
i [l v G ok

WA Ed e .r"w-. WS | WS LA
al

oy A2
_ . . . TOOHETER FEADING. . 1;“:
- 1
Los autores no tienen intereses comerciales en nin e o o
gun material de los presentados en este articulo. A et
FERSIEE ME 1,0, MLTIEH
= L

Figuras 5A y B: Ambos espesores corneales 549um.

A

Arch. Argent. Oftalmol. 2022; 20: 48-51 -%m Sociedad Argentinade Oftalmologia | 51
(=



52

Craneofaringioma

recladlivante

Autoras:

Dras. Laura Martelli, Mayra Rizzato Lede y Paola Faricelli

Centro Privado de Ojos

Contacto. lalah1992@hotmail.com
Recibido: 29/4/2022

Aceptado. 15/6/2022

Disponible en www.sao.org.ar

Arch. Argent. Oftalmol. 2022, 20: 52-57

Resumen

El craneofaringioma es un raro tumor de malfor-
macion embrionaria en el drea selar y paraselar
de bajo grado histoldgico. La recurrencia local es
frecuente, siendo de gran importancia el uso del
campo visual preoperatorio como indicador pre-
dictivo clinico; y su resultado postoperatorio. El
objetivo de este reporte es reconocer una recidiva
ante pequefos cambios de agudeza visual o alte-
raciones campimeétricas en pacientes con antece-
dentes de este tumor.

Caso Clinico: Nifna de 10 anos se presenta a la
consulta con antecedentes de craneofaringioma
operada un ano antes, con ambos nervios opticos
atroéficos y disminucion de la agudeza visual (AV).
Se realizan estudios complementarios y derivacion
urgente al neurocirujano pediatrico, el cual detecta
hipertension endocraneana secundaria a recidiva
de craneofaringioma, llevando a la extirpacion qui-
rdrgica del mismo.

Conclusion: Cabe destacar la importancia de so-
licitar un campo visual tanto para deteccion de
posibles recurrencias, como para el seguimiento
del craneofaringioma considerando su alta tasa de
recidiva.
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Palabras clave: Craneofaringioma, recidiva, hiper-
tension endocraneana.

Abstract

Craniopharyngioma is a rare embryonic malforma-
tion tumor in the sellar and parasellar area of low
histological grade. Local recurrence is frequent,
being of great importance the use of the preoper-
ative visual field as a clinical predictive indicator;
and its postoperative outcome. The objective of
this report is to recognize a recurrence in the event
of small changes in visual acuity or campimetric
alterations in patients with a history of this tumotr.

Clinical Case: A 10-year-old girl presents to the
clinic with a history of craniopharyngioma oper-
ated on a year earlier, with both atrophic optic
nerves and decreased visual acuity. Complemen-
tary studies and urgent referral to the pediatric
neurosurgeon were carried out, who detected
intracranial hypertension secondary to recurrence
of the craniopharyngioma, leading to its surgical
removal.

Conclusion: It is important to highlight the re-

questing of a visual field both for the detection of
possible recurrences and for the follow-up of the

Arch. Argent. Oftalmol. 2022; 20: 52-57



craniopharyngioma, considering its high recur-
rence rate.

Keywords: Craneopharyngioma, recurrence, intra-
cranial hypertension.

Caso clinico

Paciente de 10 afios edad consulta a nuestro cen-
tro acompanada de su madre, por cuadro clinico
de una semana de evolucidn caracterizado por
disminucién de la agudeza visual. Manifestandose,
segun familiar, con un cambio notable en la escri-
tura. Solia realizarla de forma organizada vy lineal
sobre renglones de hoja escolar, y con el pasar de
los dias comenzd a escribir de manera desordena-
da alterando la alineacion de la misma. Debido a
esto, decidid consultar (Fig.l). Presenta anteceden-
tes de craneofaringioma extirpado quirurgicamen-
te un afo previo, con inicio de sintomas similares
a los que motivaron la nueva consulta. El examen
oftalmoldgico evidenciaba agudeza visual me-

jor corregida (AVMC) de 20/400 en ambos ojos
(AQO), biomicroscopia del segmento anterior sin
particularidades, sin defecto pupilar aferente re-
lativo (DPAR). Presion intraocular (P1IO) 10 mmHg
en ambos ojos. El examen del fondo de ojo (FO)
mostraba atrofia de papila bilateral sin papiledema
evidenciable. Se realizd Tomografia de Coheren-
cia Optica (OCT) que revelaba atrofia de ambos
nervios opticos con alteracion de la capa de fibras
nerviosas (Fig. 2). El campo visual presentaba
disminucion de la sensibilidad retinal bilateral, con
remanente en el cuadrante nasal superior, mayor
en el ojo izquierdo (Fig. 3). Ante este cuadro se
solicitd imagen de cerebro e interconsulta con el
servicio de neurocirugia.

Comparando con resonancia magnética nuclear
(RMN) previa, se observo leve incremento de ta-
mafo de la lesion expansiva predominantemente
quistica en region selar/supraselar, con areas so-
lidas marginales, con presencia de calcificaciones
de distribucion periférica vy realce de su porciéon
solida después de la administracion de contraste.
Dicha lesién comprimia parcialmente el 3° ventri-
culo, desplazaba en sentido anterior al quiasma
oOptico y se extendia en sentido posterior ocupan-
do la cisterna interpeduncular y prepontina. Aso-
ciado a una pequefa imagen nodular hiperintensa
en T1 a nivel del 3° ventriculo (Fig. 4).
Considerando el cuadro clinico, los cambios en la
RMN vy su antecedente, se interpretd como reci-

Arch. Argent. Oftalmol. 2022; 20: 52-57

2. Craneofaringioma recidivante

Figura 1. Escritura de la paciente. 1A. un mes antes de la con-
sulta. 1B: una semana antes de la consulta.

Figura 2: Tomografia de coherencia optica (preoperatoria).
Alteracion de capa de fibras nerviosas.

diva de craneofaringioma. En conjunto con neu-
rocirugia, se decidio la extirpacion quirdrgica del
tumor, con colocacioén de valvula de derivacion
ventriculo-peritoneal. Se instaurd tratamiento sis-
témico con corticoides, drogas de reemplazo hor-
monal y radioterapia externa.

Pasado un afio, concurrid a un nuevo control of-
talmoldgico, presentando facies cushingoide. Al
examen, la AVMC fue de 20/40 en ambos ojos.
Presentaba exotropia, con hipertropia del ojo iz-
quierdo con limitacion en la infraduccion (Fig. 5).
Conservaba reflejo pupilar fotomotor y consensual
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Figura 3. Campo visual computarizado (preoperatorio). Disminucion de la sensibilidad retinal bilateral con remanente nasal supe-

rior en ojo izquierdo.

Figura 4: Resonancia magnética nuclear potenciadas en T2
corte axial con contraste (preoperatorio).

en ojo derecho, mientras que en ojo izquierdo ma-
nifestaba midriasis arreactiva. A la exploracion del
fondo de ojo se observo atrofia de papila bilateral
(Fig. 6). El campo visual también evidencido mejo-
ria clinica, con hemianopsia heteronima bitemporal
secuelar (Fig. 7). La OCT no presentd cambios
significativos en la capa de fibras (Fig. 8). El corte
axial de la resonancia magnética nuclear mostraba,

en secuencia T1, que persistia area de aspecto se-
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Figura 5. Posicion primaria de la mirada. Exotropia con hiper-
tropia en el ojo izquierdo.

cuelar a nivel del nucleo centro-medial del talamo
izquierdo, interpretada como isquemia en evolu-
cion (Fig. 9).

Discusién

El craneofaringioma es un raro tumor de malfor-
macion embrionaria en el area selar y paraselar
de bajo grado histologico (1). Representan un 4%

Arch. Argent. Oftalmol. 2022; 20: 52-57




de los tumores intracraneales de la infancia (2),
con una distribucion bimodal, siendo de mayor
incidencia en edades de 5 a 14 anos y pudiendo
presentarse en la edad adulta entre los 50-74
afios (1). Es una enfermedad cronica que requiere
seguimiento interdisciplinario debido a sus conse-
cuencias clinicas (3). Las manifestaciones clinicas
generalmente se correlacionan con el tamafio vy
ubicacion de la lesion y su patron de crecimiento
lento. Uno de los principales motivos de consulta
es la cefalea en un 60-75%, secundaria al aumento
de presion intracraneal (4). Sin embargo, la estre-
cha relacion del tumor con la via visual anterior
produce alteraciones campimétricas variables (2)
en un 68-84% (5). Repka vy col. hallaron que el 17 %
de los pacientes tenian vision de 20/40 o peor en
el mejor ojo al momento del diagnodstico vy el 27%
continuaron con la misma agudeza visual o peor
en el mejor ojo en el postoperatorio (6). Por lo que
también llevan a la consulta, la dificultad para ver
el pizarron en la escuela o sentarse mas cerca del
televisor (4). Los pacientes suelen presentar disca-
pacidad visual, aumento de la presion intracraneal

2. Craneofaringioma recidivante

Figura 6. Retinografia. Atrofia de ambos nervios Spticos.

y entre un 40-80%, desregulacion de al menos un
eje hipotdlamo-hipofisario al momento del diag-
nostico (7). Suelen tener alta tasa de sobrevida,
alrededor del 92% (3) vy clasificacion histoldgica
benigna (5), sin embargo, la recurrencia va del
9% al 51% de los casos (8). La morbilidad del mis-
mo depende principalmente del compromiso de
estructuras adyacentes, como el quiasma optico,
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Figura 7: Campo visual computarizado (postoperatorio). Hemianopsia heteronima bitemporal.
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hipofisis o hipotalamo, causando distintos grados
de alteraciones hormonales, sindrome metabdlico
y complicaciones secundarias al mismo (9).

LLas manifestaciones visuales son mas significati-
vas en las recurrencias comparadas con el tumor
primario (8). Por lo tanto, es de suma importancia
realizar el control de la agudeza visual y campo
visual antes de la cirugia, al igual que el fondo de
0jo para detectar papiledema o atrofia dptica (8).
La campimetria preoperatoria es un indicador pro-
nostico del resultado visual final. Existe una aso-
ciacion entre un mayor compromiso campimetrico
inicial y un aumento en la tasa de recurrencia, por
lo que se recomienda control estricto (6). Las al-
teraciones campimétricas mas frecuentes son he-
mianopsia bitemporal, cuadrantanopsia inferior o
constriccion del campo visual debido a la compre-
sion del quiasma optico v la atrofia dptica bilateral
(2). La tomografia computada (TC) clasicamente
muestra una masa supraselar heterogénea con cal-
cificacion y extension al quiasma o tercer ventricu-
lo. Sin embargo, la calcificacion puede estar ausen-
te en adultos. La resonancia magnética (RMN) es
mas sensible para detectar componentes quisticos
vy delimitar la extension del tumor (2).

La localizacion exacta del tumor determinara el
plan quirdrgico. Cuando es posible, se realiza un
tratamiento radical con reseccion completa del
mismo (3). Mientras que cuando afecta estructuras
vecinas se prefiere un tratamiento conservador
(9) con posterior aplicacidon de radioterapia local
(3), ésta reduce las posibilidades de recidiva de un
71-91% a un 21% a los 5 anos de seguimiento (9).
Es por esto que puede considerarse parte del tra-
tamiento estdndar. Sin embargo, debido a las com-
plicaciones derivadas de la radioterapia externa,
surgieron variantes con el objetivo de preservar el
tejido circundante, y con él la funcién endocrinolo-
gica vy la via visual. Se utilizan entonces, la radiote-
rapia conformada tridimensional fraccionada, la de
intensidad modulada, estereotactica fraccionada

o la terapia con haz de protones. Actualmente no
hay consenso en cuanto a tratamiento por lo que
debe considerarse cada caso particular (10). Por
otro lado, es de suma importancia un seguimiento
radioldgico estrecho de los pacientes, que per-
mite detectar recidivas en una fase temprana (11).
La mayoria se diagnostican durante los primeros

3 0 4 anos tras el tratamiento inicial. Es por esto
que planteamos en este trabajo la importancia de
incluir el seguimiento oftalmoldgico, sobre todo
considerando al CVC como una estrategia minima-
mente invasiva.
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Figura 8: Tomografia de coherencia dptica (postoperatoria).
Alteracion de capa de fibras nerviosas.

Figura 9: Resonancia magnética nuclear potenciadas en T1
corte axial con contraste (posoperatorio).

Conclusién

El craneofaringioma es un tumor poco frecuente,
pero con alta tasa de recidiva. Por lo que debe
realizarse un seguimiento estricto del paciente con
antecedentes de esta patologia. Haciendo énfasis
en el trabajo interdisciplinario. Asimismo, quere-
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mos recalcar el relato de la madre en la consulta
N. Visual functions in children with craniopharyngioma at di-

y como sutiles cambios en la escritura pueden agnosis: A systematic review. PLOS ONE, 15(10), e0240016.

llevarnos al diagnostico si no los subestimamos. 2020.

A pesar de presentar signos de cronicidad o no 6. Lee, Min Joung; Hwang, Jeong-Min. Initial Visual Field as a
. L. L . Predictor of Recurrence and Postoperative Visual Outcome

tener hallazgos que JUSt‘ﬁquen una perdlda visual in Children with Craniopharyngioma. Journal of Pediatric

aguda en el fondo de ojo, es de suma importancia Ophthalmology & Strabismus, 49(1), 38-42. 2012.

solicitar un campo visual, ya gque nos da informa- 7.Bogusz, A., & Muller, H. L. Childhood-onset craniopharyn-

gioma: latest insights into pathology, diagnostics, treatment
and follow-up. Expert Review of Neurotherapeutics. 2018.
trayecto. 8. Liubinas, S. V., Munshey, A. S., & Kaye, A. H. Management
of recurrent craniopharyngioma. Journal of Clinical Neuros-
cience, 18(4), 451-457. 2011.

cion directa del estado de la via Optica en todo su
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Burbuja de aceite de silicon en angulo irido corneal (cuadrante superior) en un paciente con antecedente de vitrectomia por DR
y colocacion de aceite de silicon.
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Membrana pupilar persistente bajo dilatacion pupilar en paciente de 14 arios que consulta por baja agudeza visual.
Se visualizan las adherencias entre la membrana y el cristalino
Durante la prueba de refraccion, se logra mejor agudeza visual corregida de 20/25 en ambos 0jos.
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