Revista Cubana de Oftalmologia. 2013; 26(2): 528-535

PRESENTACION DE CASOS

Facoemulsificacion en el sindrome iridocorneal
endotelial

Phacoemulsification in the treament of iridocorneal endothelial
syndrome

Dr. Vladimir Torriente Torriente,' Dra. Barbara Ruiz Rojas,' Dra. Marilin Vega
Torres,'' Dra. Beatriz Gamboa Escanelle,'"! Dra. Idalia Triana Casado,' Dra.
Zoila Caridad Martinez Legén'

! Centro Oftalmolégico "Enrique Cabrera”. La Habana, Cuba.

"' Centro Oftalmolégico "Celia Sanchez". Granma, Cuba.
""Policlinica "René Avila". Holguin, Cuba.

V'Centro Oftalmolégico "Dr. Salvador Allende". La Habana, Cuba.

RESUMEN

Se presenta el caso de una paciente atendida en el Servicio de Catarata del Centro
Oftalmoldgico «Enrique Cabrera» de La Habana, con el objetivo de describir el
resultado de la cirugia de catarata por facoemulsificacion en el sindrome iridocorneal
endotelial, por la variante cho choo chop and flip faco. Se muestran las modificaciones
biomicroscoépicas del segmento anterior, tonometria, densidad celular endotelial y
mejor agudeza visual corregida preoperatoria y postoperatoria. Como resultados
sobresalientes se sefiala que biomicroscépicamente hubo minimas modificaciones en
el iris, se logré la normalizaciéon de la tensiéon ocular, se produjo pérdida de menos del
15 % de la densidad celular endotelial y la paciente logré agudeza visual
postoperatoria 6ptima. Se concluye que la cirugia de catarata mediante
facoemulsificaciéon resulté una alternativa valida con mejoria visual en un caso con
sindrome iridocorneal endotelial, con evolucidn estable de su enfermedad base.
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ABSTRACT

The case of a female patient who was seen at the cataract service of "Enrique
Cabrera" ophthalmological center in Havana was presented. The objective was to
describe the results of phacoemulsification cataract surgery to treat iridocorneal
endothelial syndrome through the cho choo chop and flip phaco variant. The
biomicroscopic changes of the anterior segment, the tonometry, the endothelial cell
density and the best corrected visual acuity before and after surgery were shown. The
main results comprised minimal changes in the iris from the biomicroscopic viewpoint,
normalization of ocular tension, loss of less than 15% in endothelial cell density and
postoperative optimal visual acuity. It was concluded that phacoemulsification
cataract surgery proved to be a valid alternative that achieved visual improvement in
a case of iridocorneal endothelial syndrome, with stable recovery from the underlying
disease.

Keywords: phacoemulsification, cataract, iridocorneal endothelial syndrome.

INTRODUCCION

A finales del siglo XIX se describié por primera vez una alteracion ocular unilateral,
caracterizada por anomalia del iris, glaucoma y edema corneal, a la que Harms en
1903, denomind atrofia esencial del iris. Chandler, en 1956, publicé una serie de
pacientes con una forma similar de glaucoma unilateral, escasos o ausentes cambios
en el iris y edema corneal frecuente. Mas tarde, Cogan y Reese, en 1969,
identificaron 2 pacientes con hallazgos unilaterales semejantes a los sefialados, mas
ndédulos pigmentados en el iris.

No es hasta 1978, que Campbell acuiié el término como sindrome iridocorneal
endotelial (SICE), caracterizado por anomalias del endotelio corneal, atrofia de iris,
ectropion uveal, pseudonédulos en el iris y sinequias anteriores periféricas.*

Se han descrito hasta la fecha, tres variantes clinicas de la entidad, a veces dificiles
de diferenciar:?3

1. Atrofia progresiva de iris, en la que predominan los hallazgos iridianos (corectopia,
atrofia y formacion de agujeros).

2. Sindrome de Chandler, donde el edema corneal es lo mas caracteristico. Los
cambios en el iris son leves.

3. Sindrome de Cogan-Reese con nddulos pigmentados en iris caracteristicos.

Casiraghi menciona una cuarta variacion, el sindrome del nevus de iris.? Estas
lesiones planas tienen el aspecto histolégico de un nevus, a diferencia de los nédulos
de Cogan-Reese donde la apariencia histolégica semeja al estroma iridiano.*

Diferentes estudios sugieren que la base etioldgica es comun para las distintas
variantes que radica en una anormalidad endotelial. Dicha anomalia consiste en un
cambio fenotipico de la célula endotelial que le hace adquirir caracteristicas epiteliales
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(células ICE). Estudios inmunocitoquimicos posteriores demuestran que estas células
expresan el mismo perfil de marcadores de diferenciacion que las células limbicas

5
normales.

En cuanto a la patogenia se conoce que existe una capa de células endoteliales
andmalas capaces de emigrar a través del angulo de la cAmara anterior hasta la
superficie del iris, formando una membrana que las tapiza y obstruye el drenaje del
humor acuoso, produciendo edema corneal y glaucoma secundario, ademas de
sinequias anteriores periféricas que se forman al contraerse el tejido anémalo.
Autores como Sellem, lo consideran un genuino glaucoma unilateral de angulo
estrecho.”

En el SICE, todo el «<mosaico endotelial» se muestra anormal, con pleomorfismo y
pobre definicién celular, areas oscuras y espacios intercelulares irregulares, que Hirst®
ha clasificado en tres grados o estadios, al comprobar, ademas, que algunos de los
0jos que por biomicroscopia anterior no presentaban alteraciones endoteliales, al
observarlos mas detenidamente por medio del microscopio especular, mostraban
pleomorfismo celular no relacionado con la edad, de donde infirié que este sindrome
podria ser bilateral y no monocular, como muchos pensaban.

Esta entidad es mas frecuente en mujeres en edad media adulta y casi exclusiva de la
raza blanca, unilateral y los casos familiares son raros. Sin embargo, la microscopia
especular en ocasiones revela anomalias corneales e iridianas leves en el ojo “sano”.
En general, tiene una baja prevalencia y la anomalia del endotelio corneal es el
defecto primario en el sindrome.’

PRESENTACION DE CASO

Se presenta el caso de una mujer de 54 afios, que acudi6 a la consulta de
Oftalmologia por disminucién lenta y progresiva de la vision del ojo izquierdo (Ol),
acompafada de dolor ocular esporadico.

Los antecedentes patolégicos personales carecian de interés oftalmolégico y no tenia
antecedentes familiares de enfermedades oftalmoldgicas.

El examen oftalmoldgico arrojo los siguientes datos:

Agudeza visual sin correccion (AVSC): Ojo derecho (OD) 0,5; Ol cuenta dedos a
4 metros.

Refraccion dinamica: OD +1,50 -0,50 x 65°; Ol -2,00 -1,00 x 180°.
Mejor agudeza visual con correccion (MAVCC): OD 1,0; Ol 0,3.

La presion intraocular (P1O) por tonometria de Goldman era de 15 mmHg en el OD y
de 26 mmHg en el Ol. La paquimetria ultrasénica mostré un espesor corneal central
en OD de 492 pm y en Ol de 498 pm. En el examen biomicroscoépico del segmento
anterior (fig. 1) los hallazgos fueron en OD cérnea e iris normales, mientras que en el
Ol se detectd ectropidon uveal, pupila oval, corectopia hacia el lado nasal, area de
atrofia de iris hacia el lado temporal, opacidad del cristalino. En el examen del angulo
camerular mediante gonioscopia, en el OD el angulo abierto era Shaffer-4 y en el Ol
el angulo era estrecho Shaffer-2 con goniosinequias hacia el sector temporal, atrofia
del iris adyacente y gran sinequia anterior periférica hacia el lado nasal. La
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oftalmoscopia directa en el OD resulté normal y en el Ol se aprecié excavacion papilar
0,6. Los resultados de la microscopia especular en el OD mostraron densidad celular
superior a 2000 cél/mm? y en el Ol de 997 cél/mm?, con polimegatismo y
pleomorfismo marcados.

Fig. 1. Imagenes que muestra la unilateralidad de la entidad.
a} Ojo sano. b) Sindrome indocorneal endotelial.

Las conclusiones diagnésticas fueron SICE variante atrofia progresiva del iris, catarata
presenil y glaucoma secundario Ol.

Se sigui6 por consulta durante 7 meses, bajo tratamiento con hipotensores oculares
beta-bloqueantes, al examen biomicroscopico no presenté modificaciones. Como no
hubo modificaciones, se realizé cirugia de catarata del Ol en enero de 2010 mediante
facoemulsificacion técnica de cho choo chop and flip faco sin complicacion
transquirdrgica. Previo a la cirugia se adiciond hipotensor ocular en solucién
hiperosmética.

En la exploracién postoperatoria inmediata a las 24 h de la cirugia no se apreciaron
alteraciones en el segmento anterior y de la PIO (fig. 2).

En el examen postoperatorio al mes no se observé edema corneal, ni celularidad o

turbidez del humor acuoso. A nivel del iris se observé un area nueva de atrofia (fig.
3). La paciente no presentd disminucion de la agudeza visual, negaba dolor u otro

tipo de molestias.
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Fig. 2. Examen biomicroscopico al mes de operado (OI).
al) Vista panoramica. b) Nueva drea de atrofia de iris.

Los principales datos del examen oftalmoldgico fueron: Refraccion dinamica OD +1,50
-0,50 x 65°, Ol +0,75 -0,50 x 105°; MAVCC OD 1,0, Ol 1,0; PIO por tonometria de
Goldman OD 15 mmHg, Ol 18 mmHg; microscopia especular OD densidad celular
superior a 2000 cél/mm?, Ol densidad celular 866 cél/mm?, polimegatismo y
pleomorfismo marcados.

En el examen postoperatorio a los cuatro meses no se presentaron modificaciones en
la biomicroscopia con respecto a las descritas al mes (fig.4). La paciente se mantenia
asintomatica y con buena vision.

Fig. 4. Postoperatorio a los 4 meses.
a) Vista del OD. b) Vista del OI operado.
c)} Mueva area de atrofia de iris sin modificacién. d) Atrofia inicial sin modificacién.
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DISCUSION

Las alteraciones endoteliales, iridianas y angulares encontradas en esta paciente eran
tipicas del SICE, cuyos rasgos clinicos mas importantes incluyen distorsién pupilar,
ectropion uveal leve o moderado, atrofia con agujeros del iris, goniosinequias que van
cerrando progresivamente el angulo y alteraciones endoteliales semejantes a la
cérnea guttata.’

El mecanismo que origina las soluciones de continuidad parece ser el de la traccion
que se ejerce sobre el iris por la migracion de las células endoteliales con formacion
de membranas que da lugar a la distorsidon pupilar, al ectropidon uveal y a la atrofia del
estroma iridiano por una parte y la contraccion del iris, aunque varios autores opinan
que algunos de ellos pueden formarse por isquemia iridiana, como resultado de
obstrucciones vasculares en las sinequias.?”°

Las anomalias en el iris son la base fundamental para distinguir las formas clinicas del
SICE. Asi, en la atrofia progresiva de iris, ademas de la atrofia marcada, se forman
agujeros por estiramiento (strecht hole) o por deshecho (meeting hole). En el
sindrome de Chandler, el iris puede parecer normal, en asociaciéon con diferentes
grados de edema corneal y en el sindrome de Cogan-Reese existen diferentes grados
de corectopia y atrofia de iris mas nédulos pigmentados.®

La cirugia de catarata trae aparejada una serie de cambios en el segmento anterior
del ojo, principalmente en la cérnea, aun en ojos normales. La pérdida de células
endoteliales es inevitable y en casos como este resulta significativo, ya que el
endotelio normal no se repone por multiplicacion celular. En el SICE, el endotelio
patolégico es capaz de proliferar para recubrir areas descubiertas, lo que puede
generar la progresion acelerada de la enfermedad con pérdida de la transparencia
corneal, atrofia progresiva de iris y glaucoma secundario.

En esta paciente los cambios, circunscritos al iris, no causaron sintomatologia. Se
empled la técnica de faco cho choo chop and flip faco por eleccion del cirujano.

Aunque el SICE es una enfermedad poco frecuente, es muy importante, dado que el
50 % de los casos desarrollan glaucoma de dificil control (por sinequias anteriores
periféricas o por recubrimiento de la malla trabecular de la membrana celular).® De
hecho en la mayoria de los reportes de casos, nacionales o no, se presentan muy

pocos casos.'%

Existen pocos reportes de cirugia de catarata en pacientes con esta enfermedad, mas
aun por la técnica de la facoemulsificaciéon, por lo que se requeriria un amplio estudio
prospectivo y randomizado de larga data para determinar el tratamiento ideal de la
catarata en los mismos, lo que resultaria dificil por lo infrecuente del Sindrome. El
reporte de un caso similar, informa la ocurrencia de ectopia de la Descemet sobre la
superficie anterior del cristalino, confundida con la capsula anterior en el
transoperatorio, que llevé a la realizacién de una pseudocapsulorrexis, una de las
complicaciones que pueden presentarse durante el acto quirdrgico.*®
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Se concluye que la cirugia de la catarata mediante facoemulsificaciéon resulté una
alternativa valida, con mejoria visual postoperatoria, en un caso con SICE.
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