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Opacidad corneal en niilos. Informe de un caso de distrofia endotelial
congénita
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RESUMEN

Las distrofias corneales son desérdenes heredados, bilaterales que afectan la transparencia corneal. Se informa el caso de un nifio de
cuatro afio de edad que acudio a valoracion por presentar mala vision y opacificacion corneal. A la exploracién oftalmoldgica se encontro
edema corneal bilateral. Se le realizé refraccion y se manejé con su mejor optica. Se revisa la literatura y se hace mencion de los diag-
nosticos diferenciales de opacidades corneales en nifios.
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ABSTRACT

Corneal dystrophies are inherited bilateral disorders of the cornea affecting corneal transparency. We report the case of a four year-old
boy who presented with poor vision and corneal opacification. Ophthalmologic examination showed bilateral corneal edema. Study of
refraction was carried out and he was managed with his best optical refraction. Literature is reviewed and differential diagnoses of corneal

opacities are described.
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a opacidades corneales son raras y
pueden ser de origen hereditario, in-
feccioso o traumatico entre otras. Un
recién nacido con opacidad corneal debe
ser evaluado de inmediato debido a que algunas
entidades patoldgicas pueden conducir a la ce-
guera irreversible si no se tratan a tiempo. Las
opacidades pueden ocurrir en uno o en los dos
ojos y pueden acompanarse de otras alteraciones
oculares o sistémicas. Las distrofias corneales son
de origen hereditario, bilaterales que afectan la
transparencia corneal.
La distrofia endotelial congénita (DEC) es una
condicién bilateral que puede ser heredada de
forma dominante o recesiva. La forma dominante
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tiene expresividad variable y no causa opacifica-
cién corneal al nacimiento.

Usualmente se presenta con fotofobia, epifora
y opacidad corneal al afio o dos de edad. La epi-
fora y la fotofobia se resuelven cuando aparece
la opacidad . La forma recesiva se presenta al
nacimiento y frecuentemente se acompafia de
nistagmus; la opacidad corneal por lo general no
es progresiva >°.

INFORME DEL CASO

Nifio de cuatro afos de edad, originario del
estado de Hidalgo. Acudi6 a consulta por mala
vision; lo padres refieren que le notaron los
ojos de color grisdceo desde el nacimiento y
movimientos oculares ondulatorios. El paciente
procedia del primer embarazo, parto eutdcico sin
complicaciones; desarrollo psicomotor normal;
esquema de vacunacién completo. Los antece-
dentes familiares no fueron de importancia para
el padecimiento actual, ningtin miembro de la
familia, padres y dos hermanos tenia alteracién
ocular. Dos meses antes el paciente fue llevado
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al Centro de Salud de su localidad donde se
diagnosticé probable glaucoma congénito; fue
valorado por un oftalmélogo quien sugirié un
trasplante de cérnea. Exploracion oftalmolégica.
Agudeza visual de 20/200 en ambos ojos; nistag-
mus oscilatorio horizontal sin punto de bloqueo.
Reflejos y movimientos oculares normales. Se le
examind bajo anestesia general para realizar una
mejor valoracion. En el segmento ocular anterior
se encontrd la cérnea opaca y aumento de grosor
corneal debido a edema del estroma; didametro
corneal de 11 mm (Figuras 1A y 1B); la cdmara
anterior era amplia; iris regular y reactivo; cris-
talino transparente. En el polo posterior se vio la
papila fisiol6gica 3/10, macula con brillo y vasos
retinianos normales. Los hallazgos del segmento
anterior y del polo posterior fueron similares

-

Figura 1. Fotografias clinicas de la cérnea. Se observa acentuado
edema corneal en ambos ojos; la cornea muestra un color azul-
grisaceo. A: Ojo derecho. B: Ojo izquierdo.

en ambos 0jos. Se intentd practicar microscopia
especular que no fue posible realizar debido al
edema corneal. Con los datos anteriores se diag-
nostico distrofia endotelial congénita; se descarté
el glaucoma congénito.

Se estudié la refraccién bajo cicloplejia del ojo
derecho esfera —2.75 cilindro- 5.00 x 10° lo que
mejoro la capacidad visual (CV) del paciente a
20/40 y para el ojo izquierdo esfera —2.25 cilin-
dro—4.00 x 165° lo que mejoré su CV a 20/60. Se
le trat6 mediante correccién 6ptica, con uso de
lentes aéreos; se mantiene en observacién con
refracciones bajo cicloplejia semestrales. A un afio
de seguimiento la capacidad visual corregida se
ha mantenido estable.

DISCUSION

La DEC es una distrofia corneal que se presenta
al nacimiento o poco tiempo después. Se carac-
teriza por edema corneal moderado a severo; la
cérnea varia de una coloracién azul a gris hasta
una total opacificacion. El edema corneal se debe
a disfuncioén de las células endoteliales que oca-
siona hidratacién del estroma corneal. Se cree que
la patogénesis de esta disfuncion se debe a la de-
generacion de las células endoteliales durante el
quinto mes de gestacién *°. La enfermedad puede
ser autosémica dominante o autosémica recesiva
23, Clinicamente ambos desérdenes son muy simi-
lares; la distincion se realiza generalmente por la
edad de inicio y la presencia o ausencia de signos
acompafantes. La variedad autosémica recesiva
es la mas comun; se caracteriza por aparecer en
el periodo neonatal; la opacidad corneal por lo
general no es progresiva. La agudeza visual se
puede afectar en diversos grados pero es mejor
delo que aparenta clinicamente > como en nuestro
caso; sin embargo, sin un tratamiento apropiado,
ésta puede causar ambliopia.

El signo més frecuente es el nistagmus; se ha
postulado que se debe a la mala visién desde el
nacimiento. Este es el tipo que presentaba nues-

126

Acta Pediatrica de México Volumen 27, Nim. 3, mayo-junio, 2006



Opacidad corneal en nifios

tro paciente. Debido a que se trata de herencia
autosOmica recesiva s6lo una generacion suele
estar afectada . Enla DEC de caracter autosémico
dominante la opacificacién ocurre en el primero
o segundo afio de vida; los signos iniciales son la
fotofobia y la epifora, que disminuyen conforme
progresa la opacificacion; el nistagmus es muy
raro ? (Cuadro 1).

Cuadro 1. Clasificacion de distrofia endotelial congénita

Caracteristica Tipo 1 Tipo 2
Frecuencia Muy rara Rara (2) 4 afios
Edad 1-2 afios Nacimiento
Patrén de herencia ~ A. dominante A. recesiva
Dolor Si No

Fotofobia Si No

Nistagmus No Si

Curso Progresivo No progresivo
Tratamiento QPP Rx observacién

El diagnéstico diferencial debe hacerse con el
glaucoma congénito, el trauma obstétrico, la dis-
trofia polimorfa posterior, la mucopolisacaridosis
(Cuadro 2) %7. El mas importante es el glaucoma
congénito, ya que el tratamiento temprano pue-
de limitar el dafio. Debido a que en el glaucoma
congénito también existe edema corneal y se
presenta al nacimiento, puede confundirse con
DEC; sin embargo, en el glaucoma congénito por
lo general hay incremento del didmetro corneal y
de la presién intraocular; por ello es muy impor-
tante explorar estos nifios bajo anestesia general
para medir estos parametros . Pueden coexistir
glaucoma congénito y DEC lo que obliga a medir
la presién intraocular en nifios con opacidades
corneales ®.

La terapia médica no tiene utilidad en el
tratamiento de esta patologia. Si la opacidad
corneal es acentuada se recomienda efectuar una
queratoplastia penetrante. La tasa de sobrevida
del botén corneal después del trasplante es de
88% a tres afos y 74% a cinco afios 2. Debido a
las dificultades técnicas para realizar injertos cor-

Cuadro 2. Diagndsticos diferenciales de edema corneal en nifios

Patologia Edema Ruptura Otras
descement
Glaucoma Frecuentemente  Si horizontal ~ Didmetro
congeénito corneal:
PIO
Distrofia Siempre No Vesiculas
polimorfa descement
posterior lineal
Trauma Frecuentemente  Si vertical Anteceden-
te trauma
Mucopolisa- Frecuentemente No Alteracio-
caridosis nesy retina
musculo-
esqueléti-
cas
Distrofia Siempre No Nistagmus
endotelial tipo 2
congeénita
hereditaria

neales en nifios y la alta tasa de rechazo corneal,
se recomienda un manejo conservador. Se recurre
a la cirugia si la agudeza visual corregida se ve
comprometida %
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