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Ectopia lentis familiar esencial, reporte de un caso y
opciones de manejo

Santiago Garcia-Arroyo, Adolfo Pefia Aceves

RESUMEN

Se presenta un caso de ectopia lentis familiar esencial con herencia autosémica dominante en una paciente con obesidad
morbida. Se descartaron otras posibles causas de subluxacion congénitay se revisaron las opciones terapéuticas para estos

Casos.

Palabrasclave: Ectopialentisesencial, subluxacién congénitacristaliniana, suturatransescleral delenteintraocular, anillo de

tension capsular, lentes intraoculares de Artisan.

SUMMARY

Presentation of a case diagnosed with essential familiary ectopialentis with an autosomal dominant inheritancein afemale
with morbid obesity. Other possible causes of congenital ectopialentiswere ruled out and the therapeutic options for these

caseswerereviewed.
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INTRODUCCION

La ectopia lentis es una patologia en la que €l cristalino se
encuentra desplazado debido alaruptura, debilidad o altera-
cion de lasfibras zonulares, y puede clasificarse como con-
génitay adquirida. Entrelas causas de ectopialentisadquiri-
daseencuentran el trauma, €l sindrome de pseudoexfoliacion
y laedad avanzada. Por otra parte, la ectopia puede deberse
a algunas alteraciones metabdlicas sistémicas hereditarias
relativamente comunes como el sindrome de Marfén, la
homocistinuriay otras, mésraras, como el sindrome de Weill-
Marchesani, la hiperlisinemiay la deficiencia de oxidasa de
sulfitos. Cuando la ectopia del cristalino no esta asociada
con anomalias oculares o sistémicas se clasificacomo ectopia
lentisfamiliar oidiopéticaesencial (1).

El espectro clinicoy genético de estaentidad se haamplia-
do durante este siglo a encontrarse que la ectopia lentis es
una caracteristicacomun avarias enfermedades ocul ares di-
ferentes, asi como lapresentacién en diversas enfermedades
sistémicas. La heterogeneidad nosol 6gica de laluxacién del

cristalino esta bien descrita en laliteratura; sin embargo, la
ectopialentisidiopética es unaanomalia congénitarelativa-
menterara(2-5). Sereconoce de manerageneralizadaqueel
manejo de | os pacientes con ectopialentisrepresentaun reto
debido aladificultad de las diferentes técnicas quirdrgicas,
numerosos reportes de complicaciones serias y resultados
visuales desalentadores (6, 7).

PRESENTACION DEL CASO CLINICO

Presentamos el caso de una mujer de 33 afios de edad que
acudi6 aconsultadebido adisminucién lentamente progresi-
vadelaagudezavisual deambosojosqueinicié enlaadoles-
cencia. Entre los antecedentes de importancia se encontra-
ron historiafamiliar positivaparadiabetes mellitusy ametro-
piaen el padrey hermano. Ademas, referiael antecedente de
obesidad mérbida queinicid alos 22 afios de edad y debido
alacual se encontraba en el momento bajo estudio y trata-
miento. A laexploracion fisica se encontrd unatalla de 168
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Fig. 1. Fotografias clinicas de los segmentos anterior y posterior de ambosojos (A, ojo derecho; B, ojo izquierdo). No6tese la subluxacién nasal
superior de ambos cristalinos y la presencia de fibras zonulares. El polo posterior es normal en ambos 0jos; la opacidad nasal superior en

ambasimégenes corresponde alasombradel cristalino subluxado.

cmy un peso de 180 kg, con un indice de masa corporal de 64
kg/m?. Laexploracion funcional revel 6 unaagudezavisual de
20/400 en ambos 0j0s, que con correcién de+14.00/ -3.00 x
10° end ojoderechoy +13.00/-3.00x 170° en el gjoizquierdo,
permiti6 unaagudezavisual de4/10y 5/10 respectivamente.
Laposicién primariadelamiradase encontrd en exotropiade
60 D; lasduccionesy versionesfueron normales. Lapresion
intraocular en ambos ojos eranormal.

Seencontré iridodonesisen el ojoizquierdoy subluxacion
nasal superior del cristalino de ambos ojos; €l resto del seg-
mento anterior se reportd normal. El segmento posterior se
encontro sin datos patol6gicos (fig. 1).

Para descartar clinicamente un fenotipo compatible con €l
sindrome de Marfan, se buscaron intencionalmente
aracnodactilia, hiperlaxitud articular, habituslongilineo, ex-
tremidades |argasy segmento superior corto, encontrandose
negativos estos datos clinicos.

Se realizaron pruebas de laboratorio con la intencion de
demostrar la asociacion delasubluxacion bilateral de crista-
lino con otras entidades sistémicas asi como parte del estu-
dio de la obesidad. Los exdmenes incluyeron biometria
hemética, examen general de orina, quimicasanguinea, tiem-
pos de coagul acion, acido Urico, colesteral, triglicéridos, hor-
monas tiroideas, progesteronay testosterona. Solamente se
encontro hipertrigliceridemia de 300 mg/dl, mientras que el
resto de las pruebas resultaron dentro de lanormalidad. La
paciente fue valorada por €l servicio de genética para esta-
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blecer la existencia de un patrén familiar. Se encontré
positividad parasubluxacion del cristalino enel hermanoy el
padre de la paciente, haciéndose evidente un patron de he-
renciaautosomico dominante (fig. 2).

Se descartd el sindrome de Marfan por los hallazgos clini-
cosy mediantelarealizacion de un ecocardiogramaque reve-
|6 solamente hipertrofialeve del ventriculo izquierdo. Otras
causas de ectopia lentis congénita fueron descartadas al no
encontrarse retraso mental y fueron confirmadas mediantela
blsqueda de metionina y sulfitos en orina, que resultaron

B0

b0

Fig. 2. Arbol geneal dgico de lapaciente (indicadacon laflecha). El
padrey uno de los hermanos tienen también subluxacion del crista-
lino de ambos ojos. Este tipo de herencia es autosémico dominante.
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Fig. 3. Fotografias clinicas 72 horas después de la cirugia de derivacion gastroduodenal. El fenotipo no corresponde a descrito en el
sindrome de Marfan.

negativos. Sellegd a diagndstico de ectopia lentis esencial
con herencia autosdmica dominante.

La paciente fue intervenida quirdrgicamente de una deri-
vacion gastroduodenal para control de la obesidad en un
centro especiaizadoy su evolucion hasido favorable (fig. 3).
Hasta este momento, larehabilitacion visual esta pendiente,
sin embargo a continuacion serevisan las posibilidadestera-
péuticas para casos similares.

DISCUSION

Laectopialentiscongénita esunaalteracion ocular que pue-
deocurrir como manifestacion de unaenfermedad hereditaria
como los sindromes de Marfan o Weil-Marchesani, la
homocistinuria, lahiperlisinemiao ladeficienciade oxidasa
de sulfitos. También puede encontrarse de maneraaislada, es
decir, sin asociacién con otras alteraciones oculares o
sistémicas, en cuyo caso se clasificacomo subluxacién esen-
cial. Por otra parte, puede presentarse asociada con otras
anormalidades sistémicas como la sifilis congénita,
traumatismos, uveitis, tumores del cuerpo ciliar, cataratas
hipermadurasy en pacientesen los que serealizd previamen-
tevitrectomiacon colocacién de aceitede siliconaen lacavi-
dadvitrea(1-4, 7, 8).

Se hareportado que en poblacién abierta casi 50% de los
casos de ectopia lentis congénita estan asociados con sin-
drome de Marfan, 15% son debidos a ectopialentis familiar
esencial y 31% son casos aislados (5).

La subluxacion progresiva del cristalino frecuentemente
induce defectos refractivos importantes y ocasionalmente
puede provocar anisometropia. Ademas, el movimiento del
cristalino dislocado puede originar un gje visual intermiten-
temente afaguico que ocasiona grandes alteraciones visua-
les. En nifios pequefios, con desarrollo visual incompleto,
estas alteraci ones son frecuentemente la causa de ambliopia
(9,10).
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En las series revisadas, las indicaciones de cirugia fueron
las siguientes: diplopia monocular, disminucion de lamejor
agudeza visual corregida menor a 20/60, agudeza visual no
corregible por refraccion, catarata que disminuyalaagudeza
visual, labiseccion del gevisual, diplopiamonocular, dislo-
cacién hacialacdmaraanterior, luxacion o inminenteluxacion
haciala cavidad vitrea, glaucoma secundario y presencia de
uveitisinducidapor €l cristalino (1, 11, 12).

Serecomienda unaeval uacion preoperatoria cuidadosaque
debe incluir la exploracién de la agudeza visual con y sin
correccion, biomicroscopia con lampara de hendidura,
microscopia especular, ecografia, sobre todo si se sospecha
lapresenciade otrasalteraciones ocularesy paramedir €l gje
anteroposterior. El uso de la ultrabiomicroscopia (UBM) se
ha recomendado para valorar €l grado de subluxaciéon y la
integridad zonular, datos que pueden resultar importantes
parael trazo del plan quirdrgicoy anticipar los posibleseven-
tos transoperatorios (13).

Histéricamente la remocién quirdrgica del cristalino con
subluxacién congénita ha sido considerada una cirugia téc-
nicamente dificil, con numerosas complicaciones potencia-
lesy con prondsticos visual es desalentadores (6, 14).

L as técnicas quirdrgicas propuestas pueden agruparse en
aquellas que proponen la extraccién intracapsul ar del crista-
lino, lalensectomia combinadacon vitrectomiaatravésdela
pars plana o por via limbica y aquellas que preconizan la
preservacion de labolsa capsular como soporte paralacolo-
cacion de unlenteintraocul ar dentro delabolsao en el surco
ciliar (9-11, 14, 15).

Larehabilitacion visual seacanzabainicialmente mediante
el uso de anteojos o lentes de contacto, ya que se producia
afaquia quirdrgica. Otros cirujanos propusieron la coloca-
cion delentesintraocul ares de cAmaraanterior pararehabili-
tar a los pacientes postoperados; sin embargo, se han aso-
ciado acomplicaciones como edemacorneal, uveitis, glauco-
ma y edema macular en mayor magnitud que los lentes
intraocul ares de camaraposterior (16).
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En 1988 Stark y col. reportaron la colocacion de lentes
intraoculares en pacientes sin soporte capsular, mediante la
fijacion transescleral de las asas del lente a nivel del surco
ciliar. Brevemente, latécnica consiste en realizar una herida
limbicade 7 mm delongitud, posteriormente el asainferior del
lente se anuda a una sutura de polipropileno, la cual se des-
lizaatravésdelacamaraanterior hastaal ojarse por detrasde
lasuperficiedel irisen el cuadranteinferior. Lasuturadeesta
asa atraviesa el espesor total del globo ocular a nivel del
surco ciliar, 2 mm por detrés del limbo. En seguida la zona
Opticadel lente se colocapor detrasdél iris. El asasuperior se
anuda también aunasutura doble armadade polipropilenoy
se apoya en la porcion superior del surco ciliar. Posterior-
mente, enlatécnicaoriginal, sesuturabael asasuperior al iris
periférico o, en caso de encontrarse éste dafiado, através del
surco ciliar en el cuadrante superior. Se han realizado nume-
rosas modificaciones a la técnica original, entre las que se
encuentran lautilizacion de suturas de L ewis (en un extremo
tiene unaagujarecta y largay en el otro extremo unaaguja
curvay corta), lentes intraoculares con ojales en las asas, y
realizacion de carteras esclerales para proteger |os nudos de
lasutura. Sin embargo, €l principal adelanto se haencontra-
do en los estudios anatémicos que han demostrado que el
surco ciliar se encuentra0.83 mm por detrasdel [imite poste-
rior del limbo quirdrgico en d meridiano vertical y 0.46 mmen
el horizontal. Este conocimiento ha evitado complicaciones
serias como son sangrado profuso debido a la penetracion
delaagujaalaparsplicata, altamente vascularizada. Lacom-
plicacion més frecuentemente encontrada es el edema macu-
lar quistico persistente en 9 a 36% de los casos (17). Otras
complicaciones que se han reportado son desprendimiento
de retina regmatégeno, desprendimiento coroideo
hemorréagico, exposicion delassuturasy dislocacion del len-
te(7,8,18).

Otraopcién paraaumentar la seguridad del implante pos-
terior utilizando el soporte capsular consiste en realizar una
suturade lacdpsulaanterior a surco ciliar. Estatécnica, de-
sarrollada por el doctor Villar Kuri en nuestro pais, evitala
enoftalmodonesis o movimiento del lenteintraocular suturado
a surco. Serealizan dosincisionesen lacapsulaanterior, los
bordes libres de la capsula son doblados y se suturan a la
esclera a nivel del surco ciliar en el lado opuesto de la
subluxacién (19).

En 1993 los doctores Witschel y Legler, en Alemania, de-
mostraron que los anillos de tensién capsular son capaces
de proporcionar estabilidad de la bolsa capsular durante la
cirugia, asi como en el postoperatorio en pacientescondidisis
zonulares. Estosinstrumentos anulares (M orcher GmbH) es-
tén fabricados con polimetilmetacrilato y pueden ser inserta-
dos en la bolsa capsular en cualquier punto después de rea-
lizarse la capsulorrexis. El efecto que se busca es la expan-
sién y estabilizacion de la bolsa capsular para permitir la
emulsificacion/aspiracion del cristalinoy facilitar lacoloca
cion de un lente intraocular, aprovechando el soporte de la
bolsa. Ademéas previenen la luxacién del lente intraocular,
descentracion, inclinacion, incremento de la dehiscencia
zonular y opacificacién delacapsulaposterior (20).

100

Existen variaciones a estos anillos, entre los que se en-
cuentran los anillos de tension capsular modificados (Cionni,
modelos 1-L y -C), que tienen un gancho de fijacion que
sigue unatrayectoria anterior y central hacia un plano ante-
rior con respecto a plano del filamento principal del anillo. El
gancho rodea el borde de la capsulorrexisy reposa sobre €l
remanente capsular anterior. Este gancho posee ademas un
ojal que permite el paso de unasuturade polipropileno doble
armada para ser fijado a nivel del surco ciliar atravésdela
esclera, por lo que constituye una buena opcion para mante-
ner laposicion delabolsacapsular (21).

Unamodificacion interesante a estatécnica consiste en la
utilizaciébnde4 05 ganchos desechables de De Juan parairis
colocados en el borde de la capsulorrexis del cristalino
subluxado, lo cual permite centrar y realizar comodamentela
facoemulsificacion. Posteriormente se colocaun anillo deten-
sién capsular y un lente intraocular dentro de la bolsa. El
anillo detension capsular consigue centrar labolsay mante-
ner el ge visual alineado con el centro éptico del lente
intraocular (11).

Otra alternativa reciente es la colocacién de lentes
intraocul ares afaquicos (Artisan) que sefijan al estroma del
iris mediante dos tenazas conformadas por las asas del lente.
La colocacién y/o remocién de estos lentes es sencillay han
sido utilizados satisfactoriamente paralacorreccién de gran-
des defectos refractivos en adultos, asi como en nifios con
cataracta congénita, con relativa seguridad. Sin embargo, €l
uso de estos lentes se ha asociado a irregularidad pupilar,
edema corneal transitorio, iritis, elevacion de la presion
intraocular, descentramiento del lentey aumento delapérdi-
da endotelial de 6% dos afios después de la cirugia. Un as-
pecto desfavorable para la utilizacién de estos lentes es la
falta de estudios mayores de 10 afios que demuestren su
seguridad (9, 22).

CONCLUSIONES

Lacorreccién delaectopialentiscongénitaesun reto parael
cirujano especialmente en casos asociados con patologia
sistémicayaque existen alteraciones ocul ares asociadas con
lasubluxacién del cristalino. Lamayoriade las seriesinclu-
yen casos de subluxacion de cristalino de diversas etiol ogias;
esto hace poco comparable |os pronésticos para los pacien-
tescon ectopiafamiliar. Aunquelasindicaciones quirdrgicas
son similares entre las diversas series reportadas, no existen
lineamientos generales para decidir la conducta quirdrgica,
por lo que existe alin gran controversiaal decidir lamas apro-
piada. Por tanto, es necesario individualizar las decisionesen
forma cautel osa para conseguir el mejor resultado.
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