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Manejo quirurgico de ectopia lentis en sindrome de Marfan

Dr. Jaime Macias Martinez, Dra. Laura Leticia Arroyo Mufioz, Dr. Jaime L ozano Alcazar

RESUMEN

Las manifestaciones oculares del sindrome de Marfan incluyen subluxacién de cristalino (ectopia lentis), miopia axial,
cristalinianay diplopiamonocular. La cirugia estaindicada cuando no es posible la correccién ptica por otros medios.
Objetivo. Describir los resultados quirdrgicos de la subluxacion del cristalino en sindrome de Marfan.

Material y métodos. Serealizo diagndstico morfol 6gico y oftalmol gico, expl oraci on oftalmol 6gi ca compl eta, facoaspiracion
bajo anestesiageneral, anillo de tensién capsular de Morcher (luxaciones mayor aun tercio) y fijacion transescleral delente
intraocular.

Resultados. Se operaron 7 ojos de 4 pacientes, 2 femeninos, 2 masculinos, con rango de 6 a 15 afios. La capacidad visual fue
de 20/25 a 20/80, 5 lentes mostraron descentramiento discreto respetando eje visual, un anillo de tensién capsular se monto
sobre la dptica del lente intraocular, un caso presentd desprendimiento de retina, un caso present6 opacificacion de cépsula
posterior que fue tratada con capsulotomia quirdrgica.

Conclusiones. El implante de lenteintraocular, con fijacion transescleral, conservando lacapsula cristaliniana, disminuye el
riesgo de la vitreodonesis, responsabl e de desprendimiento de retina. En la presente revision se confirma dicha hipotesis.
Palabrasclave: Sindrome de Marfan, lente Intraocular, fijacion transescleral.

SUMMARY

The ocular manifestations of Marfan syndrome include: Lens subluxation (ectopia lentis), axial myopia, lens myopia and
monocular diplopia. The surgery is indicated when optic correction by other meansis impossible.

Objective: To describe the surgical results of lens subluxation in Marfan syndrome.

Methods: Complete ophthalmic and morphological explorations were performed. Patients underwent facoaspiration under
general anesthesia and implantation of acapsular tension ring of Morcher (luxations more than athird).

Results: 7 eyes of 4 patients were operated, 2 females, 2 males, with range of 6 to 15 years. The visual capacity went from
20/25 to 20/80, 5 lens showed discreet descentration respecting visual axis, aring of capsular tension was mounted on the
optics of the intraocular lens, one case presented retina detachment, and one case showed opacity of later capsule that was
treated with surgical capsulotomy.

Conclusions: The implant of intraocular lens, with trans scleral fixation and conserving the capsule, diminishes the risk of
vitreodonesis, responsible for retinal detachment. In the present revision we confirm this hypothesis.

Key words: Marfan syndrome, intraocular lens, trans scleral fixation.

ANTECEDENTES

El sindrome de Marfan es un desorden hereditario con mani-
festaciones oculares, cardiacasy esquel éticas. Aunque usual -
mente es de herencia autosomica dominante, el desorden
aparece sin historiafamiliar en cercade 15% delos casos. Se
cree que el sindrome de Marfan esresultado de unamutacion
del gen delafibrillina-1, un componente del tejido conectivo.
Las manifestaciones sistémicasincluyen tallaalta, extremida-
deslargas, aracnodatilia, laxitud de extremidadesy anormali-
dadesen lapared del térax. También se asociacon anormali-

dades cardiacas incluyendo dilatacion adrticay prolapso de
lavavulamitra (1).

L as manifestaciones ocularesincluyen: megal ocornea, mio-
piaalta, diplopia, subluxacion decristalino (ectopialentis) en
50a80% (Figural). Lasubluxaciondel cristalino tiende aser
bilateral y simétrica (usual mente superior y temporal) aunque
pueden ocurrir variaciones. Las adherencias zonulares co-
minmente permanecen intactas pero son estrechas y elon-
gadas. La ectopia lentis es probablemente congénita en la
mayoria de los casos, la progresion de la subluxacion del
cristalino se observa en algunos pacientes através del tiem-
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Fig 1. Cristalino subluxado inferiormente y zénula alongada con
biseccion pupilar.

po, mientras que en otros laposicién del cristalino permane-
ceestable(1, 2).

L os pacientes con sindrome de Marfan pueden desarrollar
glaucoma por bloqueo pupilar, si €l cristalino se disloca a
través de la pupila hacia la camara anterior. También puede
ocurrir glaucomaprimario de angulo abierto (1, 3).

Los nifios con subluxacién de cristalino pueden desarro-
[lar ambliopiasi su error refractivo muestraunasimetriasigni-
ficante o permanece sin corregir en edades tempranas (1).

El tratamiento quirdrgico debe considerarse cuando no es
posible una adecuada agudeza visual con lentes aéreos o
lentes de contacto, o cuando existe una subluxacién progre-
sivadel cristalino con biseccién de la pupila o dislocacion
inminente, y cualquier dislocacion anterior o posterior debe-
raconsiderarse pararemocion quirdrgica. El tratamientoquirdr-
gico sehaasociado con unadtatasade complicacionestaescomo
pérdidavitreay desprendimiento deretinaen 9a19% (1-3).

L ostratamientos quirdrgicos utilizadosincluyen extraccion
intracapsular con vitrectomiaanterior eimplante delentein-
traocular (L10) en cAmaraanterior o por fijacion transescleral,
lensectomiay vitrectomia por pars planacon o sin implante
delenteintraocular en cAmaraanterior o por fijacion transes-
cleral, extraccion extracapsular con implante fijado transes-
cleral y facoemulsificacién conimplante de anillo detension
capsular, simple o modificado y lente intraocular en bolsa
capsular ofijacién transescleral (1-3).

Los anillos de tensidn capsular proporcionan la oportuni-
dad derealizar unafacoemulsificacion por incision pequefia
eimplante en labolsade un lenteintraocular de camara pos-
terior, sin embargo, ladebilidad de lazénulacontintapresen-
tey pueden ocurrir serios cambios aun en manos de ciruja-
nos expertos (4-9).

MATERIAL Y METODOS
Se realiz6 diagndstico morfol dgico y oftalmol 6gico, basado
enlas caracteristicas clinicas tanto sistémicas como oftalmo-

l6gicas. No serealizd estudio genético.
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En todos los pacientes se hizo exploracién oftalmol égica
completa, que incluyd agudeza visual cony sin correccién,
valoracion con lampara de hendidura con cuantificacion en
meridianos de ladebilidad zonular, existencia de facodone-
sis, existencia de biseccién pupilar, sitio de desplazamiento
del cristalino, valoracién de capacidad de dilatacion pupilar.
Se tom6 la presion intraocular (tonémetro de aplanacion),
gonioscopia y valoracion del fondo de ojo bajo dilatacion
pupilar.

Serealiz6 estudio de ecografia, en modo A y modo B, medi-
ciondelalongitud axial y calculo delenteintraocular utilizan-
dolasformulas SRK/T paraojosmayoresde26 mm,y SRK ||
paraojosentre22y 26 mm.

En todos | os pacientes se reali z6 facoaspiracion intrasacu-
lar con lapiezade mano del facoemulsificacion enmodoiirri-
gacion- aspiracién o con canulade Simcoe (doble via).

En todos | os procedimientos se utilizé anestesia general.

Se coloc6 anillo de tensién capsular (ATC) de Morcher en
aquellos pacientes que presentaran |uxaciones mayores aun
tercio.

Entodosloscasosseutiliz6 LIO dePMMA (VISSION). Se
colocaron dostipos: LIO de 5 mm zonadpticay 12 mm, para
implanteintracapsular confijaciontransesclera y L1IO de6 mm
zona Opticay 13 mm longitud parafijacion transescleral por
fueradelabolsa; lafijacion transescleral serealizd con sutura
de polipropileno calibre 10 cerosy agujarecta(de Louis).

Técnicaquirurgica

Serealizaron dos colgajos escleralestriangul ares base [imbo
de3mmenMIly MVII paraojosizquierdosy MIV y XI para
ojos derechos. Incisién limbicasuperior, se paso lasuturade
polipropileno transescleral a1.8 mm de limbo por debajo de
los colgajos escleral es; se aplico viscoel astico, capsulorrexis
circular continua, viscodiseccion, implante de anillo de ten-
sién capsular, aspiracién de cristalino, fijacion delasuturaa
cada asa con 5 nudos, posteriormente se insertd LIO en c&
maraposterior y sefijé aesclera. Se afront6 conjuntivay se
finalizo el procedimiento.

Aplicamos esteroide paraocular, tobramicinay dexameta-
sona a dosis de reduccion por cuatro semanasy homatropi-
na cada 12 horas por dos semanas.

Se considero éxito funcional lamejoriaen lacapacidad vi-
sual de por o menos 2 lineas de visién ademas de obtener
una imagen fija subjetiva referida por el paciente, con una
imagen claray sin diplopia.

RESULTADOS

Seoperaron 9 ojosde 5 pacientes, 3 masculinos, 2 femeninos.
El rango de edad fue de 6 a 15 afios, con un rango de segui-
miento de 5 a30 meses, El éxito funcional fue obtenido en 8
0jos, laagudezavisual postoperatoriafuede 20/25a20/80, 5
pacientes presentaron descentramiento discreto con respec-
todel gevisual (Graficas1, 2).

Tres pacientes desarrollaron opacificacion de capsula pos-
terior la cual fue tratada mediante capsul otomia quirargica,
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Grafica 1. Capacidad visual ojo derecho.
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un paciente presentd desprendimiento de retina posterior a
un trauma con un balén.

DISCUSION

AUn no existe latécnicaideal paratratar quirdrgicamente a
estos pacientes y esto es debido principalmente alatasa de
complicaciones. Un gran porcentaje de cirujanos prefiere el
tratamiento conservador antes de arriesgarse a tratar de co-
rregir el problemavisual. En nuestro estudio los pacientes2y
3 s6lo mejoraron dos y una linea respectivamente, sin obte-
nerse una mejoria mas alé de 20/60. Esto lo atribuimos a
cierto grado de ambliopia, pero sabemos que aunque no ob-
tuvimos una mejoria considerada como exitosa en capaci-
dad visual, el hecho de proporcionarle al paciente unaima-

Gréfica 2. Capacidad visual ojo izquierdo.

A
20/100
20/80

20/70

20/60

20/50

20/40
20/30

20/25

AN N N O N N

20/20

OCV PreQx B CV PostQx

334

Fig. 2. Lente intraocular fijado a esclera, observandose bien cen-
trado, lo que permite unaimagen fija. Ademas se observa el bor-
de del anillo de tension capsular desplazando |a bolsay opacifica-
cion de la cdpsula posterior.

gen fijale permite no tener que recurrir ala posicion com-
pensadora de la cabeza o acercarse alos objetos tratando de
obtener una imagen més clara. Esto ha sido la ventgja de
operar a este tipo de pacientes ya que la calidad de vida
mejora. Obtuvimos buenos resultados en todos los casos,
implantando el lente intraocular en la camara posterior
manteniendo asi la barrera anatémica con €l vitreo, aunque
aln no sabemos lo que sucedera a largo plazo (Figura 2).
Otros autores, como Dimitros, han hecho reportes de cuatro
0j0s con técnica intracapsular con implante de dos lentes
intraoculares en camara anterior y dos con fijacién transes-
cleral, obteniendo capacidades visuales de 20/20 — 20/25.
Asimismo, Vadala reporta seis 0jos, dos con lensectomiay
vitrectomia, tres extracapsulares, uno intracapsular y vitrec-
tomia, obteniendo capacidades visuales de 20/20 — 20/40.
Cionni reporta un ojo operado con facoemulsificacion, con
anillo de tension capsular modificado suturado a esclera'y
lente intraocular en la bolsa capsular, obteniendo una capa-
cidad visual de 20/25. Por |o tanto, consideramos que cual-
quier técnicaes validasiemprey cuando setomen en cuenta
las consideraciones necesarias para disminuir 10s riesgos
transoperatorios y postoperatorios, asi mismo no dejando
de lado una rehabilitacion visual temprana. El hecho de
operar este tipo de pacientes representa un compromiso del
médico y los padres, ya que lo mas importante del segui-
miento es la valoracion retiniana, para detectar cualquier
situacién que ponga en riesgo €l ojo operado.

CONCLUSIONES

El implante de lente intraocular en estos casos, con fijacion
transescleral, conservando lacdpsulacristaliniana, representa
una alternativa valida para tratar la subluxacion del crista-
lino en pacientes con sindrome de Marfan, ya que disminu-
ye lavitreodonesis.
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