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INTRODUCCIÓN

Las anomalías de desarrollo tienen un punto inicial donde
éste es normal y un punto posterior donde el mismo se des-
vía. Es claro que entre más temprano en la etapa del em-
brión se desvié el desarrollo de lo normal, la anomalía será
más severa posteriormente (1).

Las órbitas y su contenido son estructuras determinantes,
donde un inadecuado desarrollo del globo ocular tiene efec-
to sobre el crecimiento de la órbita y su contenido. Así lo
afirma Har Harley (1983), quien indica que al fracasar el
desarrollo ocular trae como consecuencia impedimento en
el desarrollo orbital (1).

La compleja embriología de la región óculo-órbito-palpe-
bral es responsable de un número de situaciones clínico-
patológicas heterogéneas, en que se asocian proporciones
variables de los tres componentes en la malformación: mi-
croanoftalmía, microblefarismo y microorbitismo (2).

La microftalmía y la anoftalmía son dos malformaciones a
nivel orbitario que se presentan hoy día en la población in-

fantil y adulta. Por ello, esta revisión bibliográfica tiene como
fin describir y actualizar los conceptos referentes a estos dos
tipos de malformaciones a nivel orbital y proveer así una me-
jor base para el entendimiento del manejo clínico de esta con-
dición.

CONCEPTO

La microftalmía (órbita con un ojo hipoplásico) y la anof-
talmía (ausencia completa del globo ocular) son dos mal-
formaciones a nivel orbitario ya sea de forma congénita o
adquirida (3), que conllevan la pérdida de la función (4-7).

Específicamente, la anoftalmía congénita se refiere a
cualquier órbita que contiene un ojo severamente hipo-
plásico al nacimiento (definición de microftalmía) o una
ausencia completa del globo ocular debido al fracaso de
formación de la vesícula óptica (3), y la anoftalmía ad-
quirida de la órbita es aquella originada por trauma o un
tumor (3).
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EPIDEMIOLOGÍA

El microftalmo congénito es más común que la anoftalmía
congénita, observándose una prevalencia de 1.2 y 1.8:10.000
nacimientos respectivamente, en poblaciones blancas (8).
Otros estudios señalan una prevalencia de 1.4 a 3.5:10.000
nacimientos para el microftalmos y 0.3 a 0.6:10.000 naci-
mientos para anoftalmía (5). En Inglaterra, un estudio ba-
sado en determinar la prevalencia total de microftalmía y
anoftalmía señaló que durante el período de 1988 al 1994
era de 1:10.000 nacimientos (4).

ETIOPATOGENIA

En la literatura se encuentran múltiples causas de este tipo
de malformaciones. Se describe que la presencia de anoftal-
mía y microftalmía está unida a causas ambientales, como
la exposición a pesticidas (fungicidas), como por ejemplo el
bencimidazol (aunque hoy día se dificulta definir la eviden-
cia de esta causa a dichas malformaciones, ya que la expo-
sición de los pesticidas es común y los datos no pueden ser
valorados), altas temperaturas de incineradores, infeccio-
nes maternas, como rubéola, toxoplasmosis, citomegalovi-
rus y varicela, así como otros virus pero con menor eviden-
cia como parvovirus B19, herpes simples tipo 2, Epstein
Barr y coxsackie A9. Asimismo, se destacan otras causas
como influenza, fiebre o hipertermia, abuso de solventes y
exposición a radiación o drogas como talidomida, isotreti-
noina, warfarina y alcohol. Estas malformaciones también
pueden asociarse con síndromes genéticos, ya sean de ori-
gen cromosómicos o monogénicos (4).

CUADRO CLÍNICO

La microftalmía y la anoftalmía severa propician una mi-
croórbita (6, 9), con una apariencia temprana de hemiatro-
fia craneofacial (9). Existe carencia de los párpados y del
saco conjuntival (9, 10), debido a una falta de estímulo por
la pérdida extrema de función para el desarrollo y creci-
miento de dichas estructuras (10), lo que determina, ade-
más, que no exista un buen desarrollo de la cavidad orbita-
ria. Schittkowski y Hingst (2004) expresan que la pérdida
congénita del ojo puede ser la razón más importante del
hipodesarrollo orbitario (11). Esta deficiencia del desarro-
llo trae, por consiguiente, consecuencias funcionales, físi-
cas y psicológicas (6), que dificultan su tratamiento.

TRATAMIENTO

En los casos de anoftalmía y microftalmía congénita el fin
del tratamiento es estimular el crecimiento adecuado de la
órbita. En casos de anoftalmía adquirida la meta es la res-
tauración del volumen orbital con un reemplazo adecuado

del contenido orbitario, para cumplir con las expectativas
reales del paciente con respecto a la prótesis final (3).

El grado de deformidad del globo determina qué técnica
de rehabilitación oculoplástica se requiere. Se debe descar-
tar, prioritariamente, cualquier potencial visual del globo
microftálmico (8). Posteriormente, el tratamiento depende-
rá de la edad del paciente y del volumen del contenido orbi-
tario (ojo microftálmico y quiste orbital o sólo quiste orbital
en casos de anoftalmía) (5).

El manejo de la cavidad en los niños con microftalmos y
anoftalmos clínico es complicado y prolongado, y resulta
más difícil cuando el globo ocular no está clínicamente (8).
Por ejemplo, el método para el manejo protésico de casos de
microftalmía permanece controversial, y existen estrategias
que abarcan desde la observación hasta la eliminación del
globo microftálmico (8).

Schittkowski y colaboradores (2003) expresan que no exis-
te un tratamiento particular para este tipo de malformacio-
nes, pues depende del cuadro clínico, por lo que lo dividen
en tres grupos:

a. Microftalmo, donde el tamaño del saco conjuntival es
usualmente normal o está ligeramente disminuido. Reco-
miendan el uso de conformadores pues se obtienen bue-
nos resultados. La expansión del saco conjuntival con el
uso de expansores de hidrogel de autollenado ayuda, tam-
bién, a un mejor asentamiento de la prótesis y simetría
facial.

b. Anoftalmía clínica congénita con un saco conjuntival pe-
queño y contraído. En estos casos la colocación de una
prótesis o conformador no logra el resultado deseado. La
opción de tratamiento para la obtención de un buen resul-
tado estético es el expansor de hidrogel (primero para el
saco conjuntival y segundo para la órbita), aunque otra
posibilidad es el trasplante dermograso.

c. Niños mayores de cinco años con saco conjuntival contraí-
do, incapaces de utilizar una prótesis y con una asimetría
perceptible o con antecedentes de múltiples cirugías. En este
grupo de pacientes se recomienda la osteotomía orbitaria y
técnicas de colgajo (7).

Entre las diferentes posibilidades de tratamiento destacan:

• Prótesis oculares. Los niños con microftalmo congénito
usualmente son capaces de utilizar una prótesis ocular.
El grado de ajuste de esta prótesis se determina por el
ancho de la fisura palpebral, lo cual limita, así, su anchu-
ra y altura en el saco conjuntival (8). El aspecto estético
está determinado, entonces, por el tamaño de la deficien-
cia del volumen orbitario (12).
La existencia de microftalmo severo con una longitud axial
que difiere significativamente del lado sano o de valores
normales, conduce a déficit del volumen orbital, cual se
asevera entre más pequeño sea el ojo (12), lo que da im-
presión de enoftalmos (8). Ello puede ser bien compensa-
do con una prótesis (12).

• Conformadores rígidos. Los conformadores son aditamen-
tos rígidos que se utilizan para dilatar y aumentar el saco
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conjuntival no teniendo efecto sobre la órbita (9), lo que
no coincide con Mclean (2003), pues señala que con ellos
se logra el crecimiento orbital máximo y el resultado cos-
mético subsecuente (9).
El ancho de la fisura palpebral determina el tamaño de
estos conformadores pues limita la cantidad de volumen
que puede ajustarse con este implante duro (8).
El uso de conformadores de aumento requiere controles
periódicos para valorar el progreso (9), así como cam-
bios frecuentes por uno de mayor tamaño (5). Los resul-
tados estéticos de este tratamiento en pacientes con vo-
lumen orbitario pobre son buenos si se tratan temprana-
mente (5).

• Expansores de hidrogel de alta o baja hidrofilia. El con-
cepto de hidrogel hidrofílico de autollenado para pacien-
tes con anoftalmía congénita se inició en Rostock, Ale-
mania, en 1997 (8). Es una técnica segura, mínimamente
invasiva y rápida.
Los expansores de tejido han sido propuestos para agran-
dar el volumen orbitario en niños. Consisten en un balón
de silicona con un reservorio, que se inserta y se deja en la
cavidad por seis meses, y al cual se le inyecta solución sa-
lina dentro del reservorio periódicamente para expandirlo
(5). Existen, también, expansores de hidrogel que se inflan
por sí mismos, es decir que toman agua por ósmosis (8).
En un estudio hecho por Schittkowski y colaboradores en
2003, a 13 pacientes con anoftalmía bilateral y unilateral
se les colocó este tipo de expansor para aumentar el saco
conjuntival. La cavidad orbitaria adquirió la capacidad de
mantener la prótesis, lo que ayudó a obtener buenos resul-
tados estéticos sin la necesidad de cirugía palpebral, que
conduce a cicatrices y, subsecuentemente, a constricción
del tejido (10).
Cabe destacar que, según Schittkowski y Hingst (2004), el
expansor en sí no es capaz de compensar el crecimiento
deficiente de la cavidad orbitaria, a pesar de que se obten-
ga un buen espacio para la colocación de una prótesis (11).

• Injerto dermograso. El injerto dermograso es otro tipo de
tratamiento en estos pacientes. Tiene la ventaja de ser un
injerto autólogo y de tener la capacidad de aumentar con-
forme el niño crece (5, 8). La atrofia de la grasa en pa-
cientes pediátricos con el implante es rara (5).

• Quiste orbitario. La presencia de un quiste orbitario en
pacientes con estas malformaciones ayuda a la expansión
orbital y es más efectivo que un implante artificial, pues
evita el microorbitismo severo (5).
La estética es un factor relevante cuando el niño inicia la
escuela. Es razonable considerar la remoción del quiste
orbitario alrededor de los cinco años de edad, aunque no
esté totalmente desarrollada la cavidad orbitaria, pues el
crecimiento orbitario para hombres y mujeres a esa edad es
de 90% del de un adulto, siendo entonces que no se realice
la expansión orbital total a cambio de la estética del niño
previo a iniciar la escuela (5). En estos pacientes, cuando
se remueve el quiste, se recomienda colocar un implante
orbital para mantener el volumen de la cavidad y favorecer

la estética. En la literatura se describen como implantes
orbitarios la hidroxiapatita y la silicona (5).
En la actualidad existe discrepancia en el manejo del quiste
que puede acompañar estas malformaciones. En un estu-
dio retrospectivo de Mclean y colaboradores (2003), ba-
sado en mantener el quiste el mayor tiempo posible en la
órbita para mantener el tamaño adecuado de la cavidad,
se concluyó:
a. Remoción inmediata del quiste si la cavidad era muy

grande.
b. Si el crecimiento de la cavidad orbitaria era satisfacto-

rio, mantener el quiste hasta lograr el tamaño óptimo
de la cavidad.

c. Si el quiste no causaba problemas y el ojo artificial se
podía fijar o mantener, conservar el quiste.

d. Si la prótesis ocular era inestable en la cavidad por
presencia del quiste, remover éste, una vez logrado el
tamaño adecuado de la cavidad orbitaria.

e. Cirugía orbitaria temprana cuando el conformador u
ojo artificial no podían ser retenidos.

f. Cirugía electiva de párpado postergada hasta la puber-
tad (5).

• Cirugía. Estudios clínicos y experimentales han confirma-
do que la enucleación del ojo microftálmico compromete
el crecimiento orbitario (5, 8), por lo que entre más tem-
prana la enucleación, mayor es la reducción del crecimien-
to del hueso orbitario, especialmente si ningún implante
orbitario se utiliza (5, 8). Se recomienda que la enuclea-
ción electiva se postergue hasta que el crecimiento óseo de
la órbita finalice (5). La cirugía de los párpados secundaria
(cantoplastía medial y lateral, expansión de la fisura
palpebral) o el injerto de membrana mucosa en la cavidad,
se deben realizar hasta lograr la expansión máxima con la
utilización de conformadores, ya que el tejido cicatrizal
puede llevar a un resultado estético pobre. La única excep-
ción que existe es la presencia de un coloboma en párpado
inferior que evita la estabilidad del conformador (5).

• Otros. Entre otras formas de manejo de la microftalmía
simple y del microorbitismo se describe aquella basada
en la aplicación temprana del doble principio de expan-
sión de piel para los párpados y la distracción del callo de
la órbita (primer año de vida), por medio de un aparato
combinado basado en un balón de expansión intraorbital,
una válvula antireflujo para evitar la pérdida de presión
efectiva en el balón, y un lugar de inyección para el llena-
do progresivo del balón de expansión. Este tipo de trata-
miento en malformaciones craneofaciales complejas re-
suelve el problema parcialmente (2).

• Combinado. El tratamiento combinado de uso de
conformadores y expansión de volumen orbital de forma
agresiva se describe en la literatura, pero sin obtención
de resultados estéticos aceptables (5).

• Complicaciones. Dislocación del implante, asimetría resi-
dual y retracción del párpado ocular son complicaciones
que se pueden presentan por el uso del tratamiento tradi-
cional para pacientes con anoftalmía y microftalmía (3).
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DISCUSIÓN

Se ha realizado una revisión completa de los diferentes as-
pectos relacionados con la microftalmía y la anoftalmía. La
finalidad del tratamiento para estos pacientes se basa en la
estimulación del crecimiento de la órbita (3), para obtener
suficiente tejido palpebral y conjuntival capaz de soportar
la prótesis (7). Actualmente existe una amplia gama de tra-
tamientos que, en la mayoría de los casos, proporcionan
muy buenos resultados. Sin embargo, en casos muy severos
no se logran obtener siempre las condiciones de tamaño y
forma de la órbita adecuados, lo que puede traer como con-
secuencia el desplazamiento del implante y la asimetría or-
bital. En relación con las experiencias personales, un ma-
nejo temprano de los casos de microftalmos con conforma-
dores rígidos y prótesis, logran resultados muy satisfacto-
rios (Figuras 1.a, 1.b, 2.a y 2.b), no así en los casos severos
con anoftalmos congénito.

La osteogénesis por distracción es una alternativa de trata-
miento que permite la regeneración ósea entre superficies
óseas vascularizadas que han sido separadas por osteotomías
mediante movilización gradua (14). Hoy día, esta opción se
lleva a cabo a nivel facial en zonas deficientes de tejido óseo
para estimular el crecimiento de la estructura afectada, por lo
que podría ser la alternativa futura a considerar en pacientes
con anoftalmía y microftalmía severas, cuando no responden
a las medidas terapéuticas previamente mencionadas.
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