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Anoftalmia y microftalmia: descripcion, diagndéstico
y conducta de tratamiento. Revision bibliografica

Dra. Maria del Carmen Navas-Aparicio!, Dr. Sergio J. Hernandez-Car mona?

RESUMEN

La microftaimia y la anoftalmia son dos malformaciones a nivel orbitario que se presentan hoy dia en la poblacion
infantil y adulta. Por €llo, los objetivos de esta revision bibliografica consisten en describir y actualizar 1os conceptos en
cuanto a estos dos tipos de malformaciones a nivel orbital y proveer una mejor base para el entendimiento del manejo

clinico de estas condiciones.
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SUMMARY

Anophthalmos and microphthalmos are two malformations of the orbit that we find in children and adults. The main
objective of thisreview is to describe and update the concepts and to provide a better basis for clinical management of

these conditions.
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INTRODUCCION

Las anomalias de desarrollo tienen un punto inicial donde
éste es normal y un punto posterior donde el mismo se des-
via. Es claro que entre més temprano en la etapa del em-
brién se desvié el desarrollo de lo normal, la anomalia sera
més severa posteriormente (1).

Las érbitasy su contenido son estructuras determinantes,
donde un inadecuado desarrollo del globo ocular tiene efec-
to sobre el crecimiento de la drbita'y su contenido. Asi 1o
afirma Har Harley (1983), quien indica que a fracasar el
desarrollo ocular trae como consecuencia impedimento en
el desarrollo orbital (1).

Lacomplejaembriologiade laregién 6cul o-6rbito-pal pe-
bral es responsable de un nimero de situaciones clinico-
patoldgicas heterogéneas, en que se asocian proporciones
variables de los tres componentes en la malformacion: mi-
croanoftalmia, microblefarismo y microorbitismo (2).

Lamicroftaimiay laanoftalmia son dos malformaciones a
nivel orbitario que se presentan hoy dia en la poblacién in-

fantil y adulta. Por ello, estarevision bibliogréficatiene como
fin describir y actualizar |os conceptos referentes a estos dos
tipos de malformaciones anivel orbital y proveer asi uname-
jor base parael entendimiento del manejo clinico de esta con-
dicion.

CONCEPTO

La microftalmia (6rbita con un ojo hipoplasico) y la anof-
talmia (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 funcion (4-7).

Especificamente, la anoftalmia congénita se refiere a
cualquier Orbita que contiene un ojo severamente hipo-
plasico a nacimiento (definicion de microftaimia) o una
ausencia completa del globo ocular debido al fracaso de
formacion de la vesicula optica (3), y la anoftalmia ad-
quirida de la orbita es aquella originada por trauma o un
tumor (3).
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EPIDEMIOLOGIA

El microftalmo congénito es mas comun que la anoftalmia
congénita, observandose unaprevalenciade 1.2y 1.8:10.000
nacimientos respectivamente, en poblaciones blancas (8).
Otros estudios sefialan 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 anoftalmia (5). En Inglaterra, un estudio ba-
sado en determinar la prevalencia total de microftamiay
anoftalmia sefial6 que durante el periodo de 1988 a 1994
era de 1:10.000 nacimientos (4).

ETIOPATOGENIA

En la literatura se encuentran multiples causas de este tipo
de malformaciones. Se describe que la presencia de anoftal -
miay microftalmia esta unida a causas ambientales, como
|laexposicion apesticidas (fungicidas), como por gemplo el
bencimidazol (aunque hoy dia se dificulta definir laeviden-
cia de esta causa a dichas malformaciones, ya que la expo-
sicién de los pesticidas es comin y los datos no pueden ser
valorados), altas temperaturas de incineradores, infeccio-
nes maternas, como rubéola, toxoplasmosis, citomegal ovi-
rusy varicela, asi 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 solventesy
exposicion aradiacion o drogas como talidomida, isotreti-
noina, warfarinay alcohol. Estas malformaciones también
pueden asociarse con sindromes genéticos, ya sean de ori-
gen cromosdmicos 0 monogeénicos (4).

CUADRO CLINICO

La microftaimia y la anoftalmia severa propician una mi-
croorhita (6, 9), con una apariencia temprana de hemiatro-
fia craneofacial (9). Existe carencia de los parpados y del
saco conjuntival (9, 10), debido a unafalta de estimulo por
la pérdida extrema de funcion para el desarrollo y creci-
miento de dichas estructuras (10), 1o que determina, ade-
mas, 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 razén mas importante del
hipodesarrollo orbitario (11). Esta deficiencia del desarro-
Ilo trae, por consiguiente, consecuencias funcionales, fisi-
casy psicoldgicas (6), que dificultan su tratamiento.

TRATAMIENTO
En los casos de anoftalmia y microftalmia congénita el fin
del tratamiento es estimular el crecimiento adecuado de la

Orbita. En casos de anoftalmia adquirida la meta es la res-
tauracion del volumen orbital con un reemplazo adecuado
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del contenido orbitario, para cumplir con las expectativas
reales del paciente con respecto ala protesis final (3).

El grado de deformidad del globo determina qué técnica
de rehabilitacion oculopléastica se requiere. Se debe descar-
tar, prioritariamente, cualquier potencial visual del globo
microftdlmico (8). Posteriormente, €l tratamiento depende-
radelaedad del pacientey del volumen del contenido orbi-
tario (ojo microftalmicoy quiste orbital o sélo quiste orbital
en casos de anoftalmia) (5).

El manegjo de la cavidad en los nifios con microftaimosy
anoftalmos clinico es complicado y prolongado, y resulta
mas dificil cuando €l globo ocular no esta clinicamente (8).
Por gjemplo, el método parael manejo protésico de casosde
microftalmia permanece controversial, y existen estrategias
que abarcan desde la observacion hasta la eliminacion del
globo microftalmico (8).

Schittkowski y colaboradores (2003) expresan queno exis-
te un tratamiento particular para este tipo de malformacio-
nes, pues depende del cuadro clinico, por lo que lo dividen
en tres grupos:

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

b. Anoftalmia clinica congénita con un saco conjuntival pe-
quefio y contraido. En estos casos la colocacion de una
prétesis o conformador no logra el resultado deseado. La
opcion de tratamiento parala obtencién de un buen resul-
tado estético es el expansor de hidrogel (primero para el
saco conjuntival y segundo para la érbita), aunque otra
posibilidad es el trasplante dermograso.

c. Nifios mayores de cinco afios con saco conjuntival contrai-
do, incapaces de utilizar una protesis y con una asimetria
perceptible o con antecedentesde mulltiplescirugias. En este
grupo de pacientes se recomienda la osteotomia orbitariay
técnicas de colggjo (7).

Entre las diferentes posibilidades de tratamiento destacan:

e Prétesis oculares. Los nifios con microftalmo congénito

usualmente son capaces de utilizar una prétesis ocular.
El grado de gjuste de esta protesis se determina por €l
ancho de lafisura palpebral, lo cual limita, asi, su anchu-
ray alturaen el saco conjuntival (8). El aspecto estético
esta determinado, entonces, por el tamafio de la deficien-
ciadel volumen orbitario (12).
Laexistenciade microftalmo severo con unalongitud axial
gue difiere significativamente del lado sano o de valores
normales, conduce a déficit del volumen orbital, cua se
asevera entre mas pequefio sea el 0jo (12), lo quedaim-
presion de enoftalmos (8). Ello puede ser bien compensa-
do con una proétesis (12).

e Conformadoresrigidos. Losconformadores son aditamen-
tos rigidos que se utilizan para dilatar y aumentar el saco
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conjuntival no teniendo efecto sobre la érbita (9), lo que
no coincide con Mclean (2003), pues sefiala que con €llos
selograel crecimiento orbital maximoy el resultado cos-
mético subsecuente (9).

El ancho de la fisura palpebral determina el tamafio de
estos conformadores pues limita la cantidad de volumen
que puede gjustarse con este implante duro (8).

El uso de conformadores de aumento requiere controles
periddicos para valorar €l progreso (9), asi como cam-
bios frecuentes por uno de mayor tamario (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 hidrofilico de autollenado para pacien-
tes con anoftalmia congénita se inici6 en Rostock, Ale-
mania, en 1997 (8). Es una técnica segura, minimamente
invasivay rapida.

L os expansores de tegjido han sido propuestos para agran-
dar e volumen orbitario en nifios. Consisten en un balén
de siliconacon un reservorio, que seinsertay sedegjaenla
cavidad por seismeses, y al cual seleinyecta solucién sa
lina dentro del reservorio periddicamente para expandirlo
(5). Existen, también, expansores de hidrogel que se inflan
por si mismos, es decir que toman agua por 6smosis (8).
En un estudio hecho por Schittkowski y colaboradores en
2003, a 13 pacientes con anoftalmia bilateral y unilateral
se les coloco este tipo de expansor para aumentar el saco
conjuntival. La cavidad orbitaria adquirio la capacidad de
mantener la prétesis, |o que ayudé a obtener buenos resul -
tados estéticos sin la necesidad de cirugia palpebral, que
conduce a cicatrices y, subsecuentemente, a constriccion
del tgjido (10).

Cabe destacar que, segin Schittkowski y Hingst (2004), €l
expansor en si no es capaz de compensar € crecimiento
deficiente de la cavidad orhitaria, a pesar de que se obten-
gaun buen espacio parala colocacion de una protesis (11).
Injerto dermograso. El injerto dermograso es otro tipo de
tratamiento en estos pacientes. Tiene la ventgja de ser un
injerto autdlogo y de tener la capacidad de aumentar con-
forme el nifio crece (5, 8). La atrofia de la grasa en pa-
cientes pediatricos con el implante es rara (5).

Quiste orbitario. La presencia de un quiste orbitario en
pacientes con estas malformaciones ayuda a la expansion
orbital y es més efectivo que un implante artificial, pues
evita el microorbitismo severo (5).

La estética es un factor relevante cuando el nifio inicia la
escuela. Es razonable considerar la remocion del quiste
orhitario alrededor de los cinco afios de edad, aunque no
esté totalmente desarrollada la cavidad orbitaria, pues €
crecimiento orbitario parahombresy mujeres aesaedad es
de 90% del de un adulto, siendo entonces que no se realice
|a expansion orbital total a cambio de la estética del nifio
previo ainiciar la escuela (5). En estos pacientes, cuando
se remueve el quiste, se recomienda colocar un implante
orbital paramantener el volumen delacavidad y favorecer
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la estética. En la literatura se describen como implantes

orhitarios la hidroxiapatitay la silicona (5).

En laactualidad existe discrepanciaen el manegjo del quiste

que puede acompafiar estas malformaciones. En un estu-

dio retrospectivo de Mclean y colaboradores (2003), ba-
sado en mantener el quiste el mayor tiempo posible en la

Orbita para mantener el tamafio adecuado de la cavidad,

se concluy6:

a. Remocion 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 e tamafio éptimo
de la cavidad.

c. Si el quiste no causaba problemasy €l ojo artificial se
podia fijar o mantener, conservar €l quiste.

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

e. Cirugia orbitaria temprana cuando el conformador u
ojo artificial no podian ser retenidos.

f. Cirugia electiva de parpado postergada hasta la puber-
tad (5).

Cirugia. Estudios clinicos y experimentales han confirma-

do que la enucleacién del ojo microftdmico compromete

e crecimiento orbitario (5, 8), por lo que entre més tem-

pranalaenucleacién, mayor eslareduccién del crecimien-

to del hueso orbitario, especialmente si ningin implante
orhitario se utiliza (5, 8). Se recomienda que la enuclea
cion electiva se postergue hasta que € crecimiento éseo de
laorbitafinalice (5). Lacirugiade los parpados secundaria
(cantoplastia medial y lateral, expansion de la fisura
palpebral) o el injerto de membrana mucosa en la cavidad,
se deben redlizar hasta lograr la expansion maxima con la
utilizacién de conformadores, ya que €l tejido cicatrizal
puede llevar a un resultado estético pobre. La Unica excep-
€ion que existe es la presencia de un coloboma en parpado

inferior que evita la estabilidad del conformador (5).

Otros. Entre otras formas de manejo de la microftalmia

simple y del microorhitismo se describe aquella basada

en la aplicacion temprana del doble principio de expan-
sién de piel paralos parpadosy ladistraccion del callo de
la érbita (primer afio de vida), por medio de un aparato
combinado basado en un baln de expansion intraorbital,
una véalvula antireflujo para evitar la pérdida de presion
efectivaen el balén, y un lugar deinyeccién parael llena-
do progresivo del balén de expansion. Este tipo de trata-
miento en malformaciones craneofaciales complejas re-

suelve el problema parcialmente (2).

Combinado. El tratamiento combinado de uso de

conformadores y expansion de volumen orbital de forma

agresiva se describe en la literatura, pero sin obtencién

de resultados estéticos aceptables (5).

Complicaciones. Dislocacién del implante, asimetria resi-

dual y retraccion del parpado ocular son complicaciones

gue se pueden presentan por el uso del tratamiento tradi-

ciona para pacientes con anoftalmiay microftalmia (3).
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DISCUSION

Se ha realizado una revision completa de los diferentes as-
pectos relacionados con lamicroftaimiay la anoftaimia. La
finalidad del tratamiento para estos pacientes se basa en la
estimulacion del crecimiento de la 6rbita (3), para obtener
suficiente tejido palpebral y conjuntival capaz de soportar
laprétesis (7). Actualmente existe una amplia gama de tra-
tamientos que, en la mayoria de los casos, proporcionan
muy buenos resultados. Sin embargo, en casos muy severos
no se logran obtener siempre las condiciones de tamafio y
forma de la 6rbita adecuados, |0 que puede traer como con-
secuencia el desplazamiento del implante y la asimetria or-
bital. En relacién con las experiencias personales, un ma-
nejo temprano de los casos de microftalmos con conforma-
dores rigidos y proétesis, logran resultados muy satisfacto-
rios (Figuras 1.a, 1.b, 2.ay 2.b), no asi en los casos severos
con anoftalmos congénito.
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Fig. 2. a. Paciente varon, 6 afos de edad, con microftalmo del ojo derecho. b. Rehabilitacién protésica del ojo derecho.

i o

Fig.1. a. Paciente varon, 7 afios de edad con microftalmo del ojo izquierdo. b. Rehabilitacién protésica del ojo izquierdo

]

La osteogénesis por distraccion es una alternativa de trate-
miento que permite la regeneracion Gsea entre superficies
Oseas vascul arizadas que han sido separadas por osteotomias
mediante movilizacion gradua (14). Hoy dia, esta opcion se
llevaacabo anivel facial en zonas deficientes de tejido 6seo
paraestimular €l crecimiento de la estructura afectada, por 1o
que podria ser la aternativa futura a considerar en pacientes
con anoftalmiay microftalmia severas, cuando no responden
a las medidas terapéuticas previamente mencionadas.
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