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INTRODUCCION. 

El término 11 síndrome irido-endotelio cornea!", fue 
introducido recientemente, alrededor de 1979, para agr.!!. 
par a tres grandes patologías, que originalmente fueron 
descritas por separado, y que actualmente se acepta que 
tienen la misma fisiopatogenia, y que incluyen la atro­
fia esencial de iris, el síndrome de Chandlcr, y el si~ 
drome de Cagan Reese, 6 iris nevus. 

El síndrome irido-endotclio cornea! está incluido 

en el capitulo de la oftalmología de glaucomas secunda­
rios, y su presentación es relativamente poco frccuen 

te; los estudios clínicos, histopatológicos, e inmune 
lógicos, continúan hasta la fecha, tratando de encon 
trar la causa de esta patología. 

Se consideran que los tres datos clínicos más im­
portantes que se manifiestan en este síndrome 1 y que 
son comunes a las tres patologias 1 sor.: las alteracio -
nes del endotelio cornea!, que puede traducirse en ede­
ma cornea!; las adherencias anteriores del iris, tanto 
al ángulo de filtración, como a la córnea, y que casi 
invariablemente, llevarán a un glaucoma secundario; y 

en último término, los cambios a nivel del iris, que es 
quizá el dato clave para clasificar un cuadro clinico -
en cualquiera de las tres grandes subdivisiones de esta 
entidad. (1-2-3-4-5-6-7) 
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La primera de las tres patologías que fue descrita 
fue la atrofia esencial de iris. Sin duda alguna por­
que es una entidad que inclusive macroscópicamente es 
muy evidente. El primer reporte se acredita a Harms de 
Alemanin 1 en 1903. (8) Sin embargo, el reporte más an­
tiguo del que podemos disponer a la fecha, se encuen -
tra en el primer número de la revista American Journal 
of Ophthalmology, publicado por Feingoll en 1918. (9) 

En su articulo original, Feingoll describe el caso 
clínico de un paciente con glaucoma absoluto unilateral 
con datos francos de atrofia del iris, que inclusive 
ocasionaba grandes agujeros de espesor total, y tracción 
pupilar muy importante. Debido a la sintomatologia d~ 
lorosa del paciente, y la atrofia del nervio óptico se· 
cundaria al glaucoma, el ojo debió ser enucleado, por 
lo que Feingoll tuvo la oportunidad de efectuar el pri· 
mer estudio histopatológico. 

Es así como desde esa fehca, en los hallazgos his· 
tológicos, describe n las células del endotelio cornenl 
como: ºescasas, inflamadas y con aparente degeneraci6n 1

: 

nsi como el hallazgo de amplias adherencias iridianas • 
anteriores, que obstruían prácticamente todo el ángulo· 
de filtración, e inclusive reporta una capa de células 
del endotelio corneal, que recubrian toda la superficie 
anterior del iris. 

En este reporte, Feingoll sugiere la hip6tesis. de 
una alteración vascular cong6nita que pudiese explicar 
la atrofia espontánea del iris; sin embargo, a la fecha 
esta teoría tiene pocas bases. 



Cabe destacar que con la tecnologia moderna, se han 
comprobado los hallazgos histológicos iniciales descri -
tos por Feingoll desde 1918, y son la base de la unific~ 
ci6n de estas tres patologías. (10-11-12-13) 

En 1956 Paul Chandler hace la descripción del sin -
dromc que lleva actualmente su nombre 1 y a partir de esa 
fecha poco ha sido anadido a las manifestaciones clini -
cas reportadas por él. 

Chandler describe en su articulo a seis pacientes -
con atrofia parcial del iris unilateral, sin presentar -
agujeros de espesor total, y sin distorsión do la pupi­
la, lo cual no concordaba con los datos originales de la 
atrofia esencial del iris. Como dato adicional, repor -
taba alteraciones del endotelio que eran visibles con la 
exploraci6n biomicrosc6pica, solamente en el lado afee -
tado. Adcmlis 1 remaren el hecho de que el endotelio cor­
nenl debla estar funcionalmente defectuoso 1 yn que las -
cifras de tensión intraocular registradas, no eran los~ 
ficientemente elevadas para justificar el edema corneal­
que se presentaba. (14) 

Con estos hallazgos en su articulo, Chandler sugie­
re la existencia de otra patologia de alguna manera rel.!, 
clonada con la atrofia esencial de iris, pero que debia 
ser considerada como una entidad independiente. En su 
honor, hasta la fehca es conocida como s 1.ndrome de Chan­
dler. 



4 

Unos anos más tarde, en 1969 1 Cagan y Rcesc des-
cribieron dos casos de glaucoma unilatcra, en pacientes 
de sexo femenino de edad media. Estas dos pacientes -
tenían numerosos neves en el iris, pedunculados; ndhc -
rcncias iridianas periféricas anteriores, y una membra­
na cristalina que se prolongaba del endotelio cornea! , 
y cubría toda la superficie anterior del iris. En su 

reporte no mencionaron ninguna alteración de endotelio­
corneal que pudiera haberse detectado al examen con el 
biomicroscopio. Esta entidad la llamaron ellos Iris 
Nevus, pero también es conocida actualmente como sindr~ 
me de Cagan Rcese. (15) 

A partir de entonces, empiezan a aparecer reportes 
que establecían alguna relación entre cada una de estas 
entidades, con casos clinicos que compartian manifesta· 
ciones de dos, o inclusive de las tres patologias; o 
bien, pacientes que no encajaban en ninguna de las tres 
patologias, y se quedaban en un punto intermedio. 

Asi por ejemplo, Kolker y Hetherington, afirmaron 
que los casos de atrofia esencial de iris, tienen una 
distrofia cornea! similar a ala que se encuentra en el 
síndrome de Chandlcr. (1) 

Shields y colaboradores, en 1976 reportan siete c~ 
sos con atrofia iridiana en los cuales demostraron n6 -
dulas en la superficie anterior del iris, similares a 
los que describieron Cogan y Reesc, y además, cinco de 
los siete casos tuvieron también distrofia endotelial -
cornea!. (16) 
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Jakobicc se opone a la corriente unificadora, y .r.!!. 
porta dos casos de iris nevus unilateral, sinequias an• 
tcriores y endoteliznci6n de la superficie del iris: en 
vista de que ninguno de los dos casos tenían edema cor­
ncal, ni glaucoma secundario, sugiere que estos datos • 
establccian una diférencia definitiva entre el síndrome 
de Cognn Rccse y la atrofia esencial de iris. (17) 

Shields reporta un seguimiento a largo plazo de p~ 

cientes con atrofia esencial de iris, y algunos de ellos 
desarrollaron nódulos en la superficie anterior del 
iris, lo cual podría hablar de que la atrofia esencial· 
de iris y el síndrome de Cagan Rcese pudiera tratarse 
de la misma enfermedad en diferentes etapas. (8) 

En 1978, Campbcll estudió a 10 ojos cnuclcados por 
glaucoma absoluto, secundario a atrofia del iris, y en­
contró en todos ellos degeneración endotelial, sinequi­
as anteriores periféricas del iris, corectopia y ectro­
pión uvea, atrofia parcial o completa del iris,y en al­
gunos de ellos, nódulos iridianos. 

Todos los ojos estudiados tenían además, evidencia 
de crecimiento del endotelio cornea! en forma aberrante 
sobre la superficie anterior del iris, por lo que pro­
ponen la hipótesis de que la degeneración cornea! endo­
telial y el crecimiento de una membrana ect6pica sobre 
el ángulo de filtración y el iris, son los eventos fi­
siopatológicos primarios que pueden explicar todo el 
síndrome, tanto de la atrofia esencinl del iris, el si~ 
drome de Chandler, y el síndrome de Cogan Reesc, y su 
giercn el término de 11 dcgenernción endotclial prolife -
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rativa primaria", para englobar a las tres patologías, 
Sugiriendo este nombre, para hacer énfasis en los eve~ 

tos fisiopatogénicos de este slndrome. (10) 

Es así como en 1979, Yanoff propone el término de 
''síndrome irido-endotclio cornea!'', que es con el que 
actualmente se conoce a esta entidad, y se acepta que 

es todo un espectro de enfermedades de etiologia dese~ 

nacida, cuya patogenia está intimamento vinculada a 
una proliferación anormal del endotelio cornea!, y cu­
yas tres variaciones clínicas más importantes, están -

representadas por la atrofia esencial del iris, el si~ 

drome de Chandlcr, y el síndrome de Cagan Reese, 
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II.- Ju s TI F I e A e 1 o N 

Hasta 1978, se hablan reportado 200 casos de o.tro­
fia esencial del iris, en la literatura mundial. La -

mayoría de estos reportes eran casos aislados, o bien 
grupos muy pequen.os de pacientes. (8) 

A partir de este ano, y con la unificación bajo el 
término de "síndrome irido-endotclio corneal", se empi!:, 
zan a publicar grupos grandes de pacientes estudiados. 

El objetivo de este trabajo, es reportar un caso de 

atrofia esencial de iris, estudiando en la consulta ex -

terna del Hospital General del Centro t.1édico La Raza, 

en el Departamento de Oftalmología, y hacer una revisi6n 
de la bibliografía más importante publicada sobre el 
tema hasta la fecha. 

No tenemos conocimiento de ninguna publicación nacio 
nal que haya revisado el tema "síndrome irido-endotelio -
corneal", ya que la adopci6n de este término, es relatiV,! 
mente recie-nte. 

Se revisar6n por tanto las teorías más importantes -
que han surgido hasta la fecha sobre ctiologia y fisio ·­
patogenia. Consideramos que puede ser una comunicaci6n , 
muy útil, ya que inclusive los textos de Oftalmologia , 
dedican escasas líneas a este tema. 



B 

11!.-CASO R E P O R T A D O . 

Se trata de un paciente masculino de 42 anos de 
edad, sin antecedentes de importancia dentro de su his· 
torio clínica para su padecimiento actual, el cual lo 
inicia aproximadamente 3 aftas atrás, cuando nota la ap~ 
rición de 11 una pcquei'1a mancha obscura", en la parte in· 
feriar del i~.;..s del ojo izquierdo, así como la presen • 
cia de halos coloreados alrededor de las luces. No re· 

fiere episodios dolorosos, ni disminución de la agudeza 
visual. 

Fue valorado por el oftalmólogo de su unidad, quien 

diagnósticó "glaucoma unilateral secundario", y lo ma • 

nejó a base de tratamiento médico con acetazolamida, a 
dosis de 250 mg cada 8 hora~; pilocarpina al 2%, una 82 
ta cada 6 horas, y timolol al o.zst, dos veces al din . 
Sin embargo, no se consigue un control adecuado de la 
tensión intraocular, y el dnfto al nervio 6ptico conti -
núa, por lo que es enviado al Centro Médico La Raza pa­
ra su evaluación. 

Bs valorado por primera vez en Febrero de 1986, )" 
a su ingreso n esta unidad, se consignan los siguientes 
datos relevantes de la exploración oftalmol6gica: 

AGUDEZA VISUAL: 
O. D. 20/ZO 

o. 1, 20/25 

SEGMENTO ANTERIOR: 
O.D.: Esencialmente normal. 
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o.I.: Conjuntiva normal, córnea transparente, no pr~ 
senta edema; cámara anterior amplia, ópticamente va -
cia¡ iris con pérdida de su arquitectura, existen zo­
nas de atrofia en el sector infcro-tempornl de cspc • 
sor total, con algunas fibras del estroma iridinno 
flotando libremente en cámara anterior; a través de 
la soluci6n de continuidad del iris puede npreciarse­
la z6nula y el ecuador del cristalino, asi como el r~ 
fleje de fondo. Existen además algunas sinequins an­
teriores periféricas del iris, visibles al examen con 
la 16mparn de hendidura. La pupila no presenta una 
franca distorsión, solamente se encuentra ligeramente 
ovalada en sentido vertical. El cristalino se encuen. 
trn transparente, con un discreto aumento de la es 
clerosis nuclear. No se encontraron sinequins poste­
riores. 

GONIOSCOPIA: 

o.o.: Angulo abierto grado IV en los 360 grados 
sin evidencia de sincquias, y con pigmento +. 

O.I.: Con presencia de.dos grandes goniosine 
quias, la ·primera de ellas del ·meridiano de las XII a 
el meridiano de las· IIl, y la otra del meridiano de 
las IV, al meridiano de la VI. El resto del Angulo -
se encuentra abierto, en grado IV, presentando pig 
mento +. 

TONOMETRIA: 

Por el método de aplanaci6n y bajo el tratamien­
to m6dico establecido, se detectaron las siguientes -
cifras de tensi6n ocular: 

OD: 12 mm Hg 

OI: 25 mm Hg 
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FO!IDO DE OJO: 
Previa dilatación con tropicamida y fcnilefrina, y 

con lente de Goldman 1 destacan los siguientes datos: 

O.D.: El ex~men de retina es esencialmente normal 
con excavación del disco óptico de 0.3 

O.I.: A nivel del disco óptico se· encontró una ax~ 
cnvaci6n de 0.7, profunda, con lámina cribosa descUbier­
ta, nasalización y enganchamiento de los vasos •. 

CAMPIMETRIA 

O.D.: Normal. 
O.I.: Se encontr6 en la perimetria con una reduc­

ción concéntrica de aproximadamente un 60\ del campo vi­
sual. A nivel de campi~etria central, solamente un dis· 
creta aumento de la mancha ciega. 

Con estos halla~gos clinicos, se integró el diagn6_! 
tico de ATROFIA ESENCIAL DE IRIS en ojo izquierdo, incr~ 
mentándose el tratamiento médico con acetnzolamida, ZSOmg 
cada 6 horns, pilocarpina al 4t cada 6 hrs. y timolol al 
o.soi, cadc 12 hrs, programándose para cirugia filtrante 
en Junio de 1986. 

Se realizó trabeculectomin en el ojo izquierdo, sin 
complicaciones y con evolución postoperatoria sutisfac -
torin. Las tensiones intraoculares postoperatoriast han 
oscilado entre 16 y 21mm Hg, y actualmente es manejado -
con Timolol al O.SO\ cada 12 horas exclusivamente. Las 
goniosinequias superiores permanecen sin cambio, sin em-
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bargo, en el sector inferior hnn aumentado del meridiano 
de las IV hasta el meridiano de las VII. El disco ópti­
co permanece con una excavaci6n de O, 8, y la agudeza vi-
sual se ha conservado hasta la fecha. En la campime 
tria central y la perimctrín, se observa una reducción 
del campo visual similar n la reportada inicialmente. 
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IV. - D I S C U S I O N 

El síndrome irido-cndotelio cornea! se presenta -
habitualmente en pacientes del sexo femenino, en una -
proporción de 2:1, su causa es desconocida, y no se ha 
demostrado ninguna predisposición genética. La edad -­
de presentación promedio es entre los 30 y los 40 anos. 

Usualmente se ha considerado que la presentación 
de este síndrome debe ser unilateral, para poder ser ca­
talogado como tal; sin embargo, se han reportado casos 
de atrofia esencial de iris bilateral (20) (21), Hirst 

y colaboradores, usando ta microscopía especular, encon­

traron en un paciente con el síndrome irido endotelio -­
cornea!, que el ojo ''no involucrado' tenia un pleomorfi~ 

mo celular del endotelio cornea! que no correspondía a 

la edad del paciente. (7). Kupíer en 1983, describe 6 -

pacientes con el síndrome irido endotelio corncal, que -

tcnian anormalidades subclinicas en el ojo contralateral 

ya sea alteraciones endoteliales o finas sinequias ante­

riores del iris, hacia el ángulo de filtración (22). De 

esta manera, actualmente se acepta que la presentación 

de este síndrome es asimétrica, involucrando principal 

mente uno de los ojos. (19) 

La presentación de este síndrome es relativamente 

baja, si bien, se piensa que es más frecuente de lo que 

se cree, y muchas veces se pasa por alto el diagn6stico , 

especialmente en los casos en que las alteraciones del 

iris son sutiles. (7) 
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CUADRO e L I N I e o 

Con fines descriptivos, es conveniente seftalar -
el cuadro clínico por separado de cada una de las 3 • 
grandes entidades que integran el síndrome iridoente­
lio cornea!. 

ATROFIA ESENCIAL DE IRIS 

En esta variante, predominan los datos clínicos -
a nivel del iris. Frecuentemente el paciente consulta 
por haber notado una pupila ovalada, ó traccionada 
hacia la periferia de la córnea; o bien, cuando la 
atrofia del iris es más avanzada, consulta por notar -
una mancha obscura sobre el iris. (23) (24) 

Si bien se han reportado estudios que confirman 
alteraciones a nivel del endotelio cornea!, los hallaz­
gos de exploración con el biomicroscopio son escasos, y 
son característicos del síndrome de Chandler; de tal 
manera que el edema cornea! y la percepción de halos de 
colores es un dato poco frecuente en la atrofia esencial 
de iris. (8) 

A nivel del iris, encontramos atrofia que abarca 
todas las capas, provocando soluciones de continuidad -
irregulares, a través de las cuales se puede apreciar 
claramente las fibras de la zónula y el ecuador cristn­
liniano, y con la ayuda de un oftalmoscopio, puede 
explorarse el fondo de ojo. A nivel de esta zona de atr~ 
fia, podemos encontrar restos de fibras cstromales adel­
gazadas y que flotan libremente en cámara anterior. 
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En la mayor parte de los casos, la pupila se encuentra -
irregular, traccionada hacia el lado contrario de la zo­
na atrófica. 

En la gonioscopia, en todos los casos, en forma inV.!!_ 
riable, se encuentran sinequias anteriores periféricas -
en la zona hacia la cual está traccionada la pupila, y -
además, distribuidas en toda la circunferencia, pudiendo 
incluso cubrir en 360 grados el ángulo de filtración; sin 

embargo los hallazgos de sinequias no están relacionados 
en forma proporcional con las cifras de tensión intraocu­
lar, ya que se han rcportadd' casos con escasas sinequias 
y glaucoma severo, y viceversa. (5-6) 

En mús del 80\ de los pacientes, la tensión intraocu­
lar se encuentra elevada. El promedio en pacientes con 
atrofia esencial de iris es de 30 mm Hg. Shields y Carnphell 
demostraron cambios a nivel del disco óptico, con cxcavn­
ción glaucomatosn y pérdida de campso visuales similares 
al glauco1na primario de ángulo abierto en prácticamente 
el 50\ de los pacientes. (8) 

SINDROME DE CHANDLER 

En este síndrome, los hallazgos mfis característicos -
se encuentran en el endotelio cornea!, Clásicamente, la 
primera manifestación que refiere el paciente, es la per­
cepción de halos de colores, y que debida al edema cor -­
nenl por defecto funcional de las células endoteliales. 
(11) 
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En la exploración con el biomicroscopio, se des­
cubre en todos los pacientes, una apariencia plateada 
a.nivel del endotelio, extremadamente fina, de tal m~ 
nera, que sin una cuidadosa revisión, estos cambios -
endotelialcs, aún cuando sean extensos, son fácilmen­
te pasados por alto. (6-7-25) 

Con el advenimiento de la microscopia especular, 
se ha hecho posible el estudio en vivo del endotelio 
cornea!, y en este padecimiento las alteraciones end2 
teliales se caracterizan por plcomorfismo celular, y 

una densidad celular francamente disminuida. 

A nivel del ángulo de filtración, se encuentran 
adherencias iridianas anteriores periféricas en todos 
los pacientes. 

La presión intraocular se encuentra elevada en un 
porcentaje similar de la atrofia esencial del iris, 
sin embargo, el promedio de elevación es menor, de 
aproximadamente 25 mm Hg; a pesar de lo cual la prese~ 
taci6n de edema es muy frecuente, lo cual se ha rela-­
cionado con los defectos de las células endoteliales. 
(7-14) 

En el síndrome de Chandler, se describen también­
cambios atróficos a nivel del iris, pero en este caso­
afectan principalmente el estroma, por lo que no se -­
presentan las soluciones de continuidad de espesor to· 
.tal, ya que la capa de epitelio pigmentario se encuen­
tra integra. 



Las zonas de atrofia pueden ser pequeftas y 

superficie 
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aisladas, ó 
del iris. La abarcar varios cuadrantes de la 

pupila habitualmente es redonda y central, y sólo en 

algunos casos se describe ligeramente ovalada, pero sin 

llegar a una distorsión franca como en la atrofia esen­

cial de iris. (8) 

SINDROME DE COGAN REESE O IRIS NEVUS 

Los hallazgos clínicos más importantes en este si~ 

drome, se encuentran en la superficie anterior del iris. 
El iris pierde su arquitectura normal, dando una nparie~ 

cin lisa, con pérdida de sus criptas y del collarete; -­

destacan la presencia de unos nódulos finos, a menudo -­

pedunculados en la superficie anterior, los cuales con-­
sisten de agregados celulares del estroma del iris, ro-­

dcados por una membrana que proviene del endotelio cor-­
neal. Se presenta a menudo ectropion uvea de una parte o 
de todo el borde pupilar. 

En característica también la presencia de heterocr.2. 
mia, siendo el ojo afectado habitualmente más obscuro que 
el contralatcral. 

La proliferación del endotelio sobre el ángulo de -
filtración y sobre la superficie anterior del iris,_con 
la formación de una nueva membrana de Dcsccmet ha sido -
un halla2go constante en todos los pacientes con este 
síndrome. 
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Puede presentarse atrofia del iris, pero en este -
casos r.o es tan frecuente y afecta generalmente el epi­

telio pigmentario, por lo que es conveniente buscarla -
al examen con el biomicroscopio con una técnica de rc-­
troiluminación. La elevación de la presión intraocular 
se ha reportado en todos los pacientes con esta patolo-. 
gin. (8-13-15-27) 

B) ET!OLOG!A Y FlSIOPATOGENIA 

La etiología del síndrome irido-cndotelio cornenl, 
no s;! conoce hasta la fecha. Se han invocado causas -­

vasculares, tóxicas, inflamatorias, ncopliísicas y cong! 

nitas, pero a pesar de todos los estudios, no ha podido 
sur dilucidndo este enigma. (5) 

Unn de les 11ipftcsis que miís aceptación ha tenido, 
es la propuesta por Camphcll y Shields, en la que sugi~ 
re~ que la degeneración corneal cndotelial y el crcci-­
micnto de una membrana ectópica son los eventos fisiop!!_ 
tolGgicos primarios de este síndrome. 

En sus estudios, Campbcll y Shiclds puntualizan la 
cxistcncic de un factor iniciador desconocido, que cst! 
mula la proliferación de las células del endotelio cor­
ncal, forrr.ando una membrana cctópica que cubre progrcs,i 
vamcntc el Angulo de la camara anterior, y la superficie 
anterior del iris; posteriormente, esta membrana se con­
trae, provocando las sincquias iridinnns, y traccionando 
In pupila hacia la slncquia de mayor extensión, poniendo 
en tensión el iris del lado opuesto, lo cual lo lleva a 
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la atrofia y la consiguiente formn.ción de agujeros. Unn 
mayor cxt<.insión sobre el iris, nunado al efecto contrác­

til, provocará el cctropión-uvca y en raras ocasiones, -
los nódulos pedunculados que c;iractcrizan el síndrome de 

Cagan Rccsc. (10) (Fig. 1) 

Posteriormente, llournc d~scribc 3 pacientes con si~ 

dromo iridocndotcliocorncal, estudiados con microscopía 

especular, en los cuales describe alteraciones cndotcli~ 

les, que alternaban con =onas de endotelio de apariencia 

normal, Estas zonas de aparioncia normal fueron gradual 
mente disminuyendo <le ex.tensión, hasta desaparecer por -

completo en uno de los pacientes que fue seguido a cinco 

nftos. Con estos hallazgos, Bournc sugiere la posibili·­

dnd de que las células endotcliales afectadas, lo sean -

pcr una anormalidad cong611ita, y l\UC a la larga van a -­

prc·liferar y n substituir todo el endotelio. (28) 

En comunicaciones más recientes, Rodríguez y colab.9. 

redores, esturiaron a dos pacientes con el síndrome iri­

docndotclio corncal, a quienes se los practicó querato-­

plastiu penetrante, y mcdiente estudios con microscopio­

electrónico, demostró una banda de colágena posterior a 

una membrana de Uesccment completamente normal, lo cual, 

según Rodríguez, es una evidencia indirecta de que algún 

evento agudo dan6 el endotelio, y que el síndrome iri -­

docndotclio corneul es un desorden adquirido, que pudo -

ser inducido por un evento ex.ógeno, como podría ser un -

factor inflamatorio, que estimula una respuesta prolifc­

rati\•a anormal. (19) 
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De esta mnncrn. la etiología de este proceso, CO.!! 

tinúa sin poder ser aclarada. 

C) DIAGNOSTICO 

Si bien el diagnóstico es eminentemente clínico, 
y en muchos casos es suficiente una exploración ofta! 
mológica rutinaria para llegar nl diagnóstico, cxistel 
algunos casos que requieren estudios sofisticados para 
corroborar el diagnóstico; de estos estudios, uno de -
los más importantes. es la microscopía especular. 

La microscopía especular fue introducida en 1968 

por Mauricc, para observar las células cndoteliales -
in situ. Algunos ai\os después, se hicieron importan­

tes modificaciones por Laing y colaboradores, en 1975, 

para obtener fotografías del endotelio en vivo. Con -

la microscopía especular es posible demostrar enferme· 
dad o dono cndotelial, antes de que sea detectable por 
otro método de exploración. (25-26) 

En 1980, Hirst reporta un estudio de microscopia 
especular en pacientes con el síndrome irido-cndotelio 
cornea!) y propone una clasificación para evaluar el -
grado de dafio endotclial. (7) 

El grado de la clasificación de Hirst, corres-
pende e córneas mínimamente afectadas. los cambios ini 
cialcs fueron una pérdida de los ñngulos en los bordes 
celulares, con rcdondeamiento de los mismo, y una ten­
dencia a hacerse pentagonales en lugar de hexagonales; 
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y la aparición de pcqucnas áreas obscuras dentro de las 
células. (Fig. 2-A) 

En el grado 2, que comprendía córneas moderadamente 
afectadas, describe un mayor plcomofismo celular, con ".!:!. 
mcrosas células en forma de cometa, a menudo orientadas 
alrededor de una pcqucfia cólula, y un agrandumicnto de -
las áreas negras dentro de las cólulas. (Fig. 2-BJ 

En el grado 3, que comprendía córneas marcadamente -
afectadas, la capa cndotelial no podía ser reconocida co­
mo un mosaico celular, ya que las áreas negras ocupaban -
prácticamente toda la célula, (Fig. 2-C) 

A pesar de la distorsión extensa y severa del endo­
telio cornea!, la mayoría de las córneas mantenían un gr~ 
sor cornea! normal, y una transparencia adecuada. (Tabla 
1) 

Si bien la microscopía especular es uno de los recu¿: 

sos más valiosos para el diagnóstico y estudio del síndrE 

me irido-endotelio cornea!, se encuentra limitado por el 

hecho de requerir grandes inversiones económicas. Recien 
temcnte la compania llaag Streit, sacó al mercado el lente 

de Eisncr, con el cual puede hacerse un estudio adccuado­

dcl endotelio cornea!, ayudado con la lámpara de hendidu­

ra convencional, a un costo comparativamente muy bajo, 
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D) DIAGNOSTICO DIFERENCIAL 

En ocasiones, las dificultades para el diagnósti­
co diferencial, empiezan entre las tres grandes subdi­
visiones del síndrome irido endotelio cornea!, ésta 
fue una de las causas que motivó a englobar estas tres 
pntologins bajo una sola entidad. 

Sin embargo uno de los cuadros con el que se pre­
senta con mayor frecuencia la dificultad del diagnóst,!.. 
ca, es la distrofia cornea! polimorfa posterior, ya 
que además de su gran similitud clínica, cuentan con 
una fisiopatogenia muy parecida. 

La cndotclización del ángulo de la cámara ante 
rior no es específica del síndrome irido-cndotclio CO.!_ 
ncal. Puede ocurrir en la distrofia cornea! polimor-
fa posterior, y también después de traumatismos quirú_!:. 
gicos y no quirúrgicos. La cstimulación y transforml!. 
ción de las células cndotelialcs corneales, puede ocu­
rrir con una gran variedad de estímulos, incluyendo 
trnumntismos, inflamación, lesiones térmicas ó qulmi -
cas, cirugía y distrofias. 

El síndrome irido-endotclio cornea! debe ser dif~ 
rcnciado además de 
sodérmicn del tipo 

la iridosquisis y la distrofia me-
del síndrome de Rieger. (29-30) 

Los datos más importantes y claves para el diag -
nóstico diferencial, son el hecho de que el síndrome 
irido-endotelio corneal es un proceso unilateral, sin 
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tendencia hereditaria y progresivo. Sin embargo, .en las 
tablas 2 y 3, se muestran otras diferencias importa-ntes. 

E) TRATAMIENTO. 

El manejo de estos dos pacientes tiene dos aspectos 
fundamentales: el disminuir la presión intraocular, y .!:. 
vitar el edema corncal. 

Inicialmente el manejo debe ser médico en forma ex­
clusiva, y el medicamento de elección en las fases ini -
cinlcs es la pilocarpinn. Posteriormente, de acuerdo n 

las cifras tcnsionalcs puede utilizarse si es necesario, 
inhibidorcs de la anhidrasa carbónica, o bien agentes 
simpáticomiméticos, del tipo de la lcvocpincfrina. Al -
gunos autores justiíicun la realización de una cirugia -
filtrante en fases tempranas, aún con cifras de tensión­
intraocular relativamente controladas; esto debido a la 
lenta progresión del padecimiento. (S-6) 

Shields y colaboradores estudiaron a un lote de pa· 
cientes, n quienes se les practicó cirugía filtrante, y 

que persistían con edema corneal. Ellos encontraron que 
se requerían cifras de presión intraocular por debajo de 
20 mm Hg, para controlar el edema, y propusieron que una 
qucratoplastía penetrante, y no una cirugía filtrante d!, 
bía ser la cirugía de elección cuando el edema corneal • 
es extenso, y la presión intraocular moderadamente aumc~ 
tnda, y sin .evidencias de da'l\o glaucoma toso. (10), 
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Buxton en 1984, reporta 5 pacientes a quincs se 

les practicó qucratoplnstia penetrante por edema CO.!, 
ncal extenso, con disminución de la agudeza visual, 
y sus resultados son satisfactorios, no encontrando 
ninguna recurrcncia de las anormalidades cornealcs 

obscvndas antes del transplantc. (18) 

En términos generales, el síndrome irido-cndot.!:!, 

lio cornea!, es una patología progresiva, )' la hipe.!. 
tensión ocular de dificil control, por lo que en la 

mayoría de los casos requerirán de una cirugía fil-­

trantc, del tipo de la trabcculcctomia, en fases te~ 

pranas del padecimiento. 
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FlG, 1-A ANGULO CAMERULAR-NORMAL. PROLIFERACION 

ENDOTELIAL EXCLUSIVAMENTE CORNEAL, 

FIG, 1-B PROLIFERACIOS DE LA MEMBRANA ENDOTELIAL 

SOBRE EL ANGULO Y EL IRIS. 



FIG. 1-C 

rrc.;. 1-ri 

zs 

CONTRACClON DE LA MEMBRANA, FORMANDO 

SINEQUIAS Y CAUSANDO CORECTOPIA Y ATROFIA 

DEL lltIS 

M,\YOlt EXTl:N!>IO~ SO!lltE EL 1Rl5, CAUSANDO 

F.\.THOPION U\'EA Y RARA~IENTE NODt'LOS. 
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FlG. 2-A CAMBIOS ENDOTELIALES EN CORNEAS LIGERAMENTE 
AFECTADAS. Nótese la pérdida del mosaico normal endotelial, el 
redondcamiento de los ángulos celulares y la aparición de iireae ".! 
gras intracelulares 

FIG, 2-B CA!'IBIOS E~DOTELIALf.S EN CORNEAS MODERADA-
MENTE AFECTADAS. El plcornorfismo celular es mucho mayor, y Re van 
incrementando prog:'c5ivcr.:cntc ln!i .:írcils negras intracelulares. 
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FIG. 2-C CM~nros ENDOTELIALES EN CORNEAS SEVE-
Hft.~ENTJ! /.PECTAD/¡fi. N'útcnc lll pérdicli'.l tutnl del moi;aico 
celul.ar; !ns .iircae ncnran ocupnn práctican:cntc todn la célula, 
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GRADO DE CAMBIOS ENDOTELIALES 
BAJO MICROSCOPIA ESPECULAR • 

CAMB ros ENDOTEL IALES 
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Rcdondeamicnto de los ángulos celulares 
Pérdida de la forma hexagonal 
Arcas negras intracelulares incipientes 

Se incrementa el plcomorfismo celular 
Se incrementan las áreas negras intra­
celulares. 

Pérdida total del mosaico celular 
Predominan las áreas negras intracelu­
lares. 

TABLA 1 

(Hirst y col. Am. Journal Ophthalmol. 89:11-21, 1980 



TABLA 2 

CARACTERISTICAS 

Edad de inicio 

Pronresión 

Lnternlidad 

Estado del iris 

Pupiln 

Glaucoma 

Herencia 

Anomalías· s-istémicss y 
dentales 

DIAGNOSTICO DIFERE C!AL 

IRIDOSQU!SIS 

6a,-7n. década 

Si 

Bilateral 

Atrofin del en­
trama sin forma 
ción de agujeros 
predilección por 
el iris inferior 

Normal 

Ocurre en el 50% 

Ninguna 

NO 

SJNDROME IRI­
D ENDOTELIO 
C RNEAL 

3 -4n. década 

s 

U! !lateral 

C rectopin, formn­
c ón de agujeros 
e1 la atrofia esen 
e al de iris ovan= 
z1 da, Nódulos en 
e S, Cagan Reese 

E tópica 

8 -90% 

N nguna 

N 

SINDROME DE 
RIEGER. 

Congénita 

No 

Bilateral 

Hipoplasia del 
estroma. aso -
ciada con ban­
das de iris co 
nectadas a unli 
córnea perifé­
rica anormal. 

varía depen -
diendo de la -
severidad 

$ §> 
~~ 

50% ~§' 
~ 

Autosómica do~ 
minance. ~ ~ ~ 
Frecuente~ ~ 

~~ 
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TABLA 3 

COMPARAC!ON CLINICA ENTRE EL SINDROME DE 
Cf!ANDLER Y LA DISTROFIA POLIMORFA POSTERIOR (DPP), 

Cambios clínicos 

CORNEA 
Edema 

Endotelio 

SIHEQUIAS DEL IRIS 

IRIS 
At rafia estroma1 

Ectropion uvea 

GLAUCOMA 

HERENCIA 

LATERALIDAD 

DISTRIBUCION POR SEXO 

INICIO DE SINTOM/\S 

PROGRESION 

DPP 

Común 

Veslculas • placas 
c6rnea gutata 

!'.:5% 

mínima 

Ocasional 

Infrecuente 

Autosómica domi­
nante 

S. DE CHANDLER 

Huy frecuente 

Lesiones finas simi­
lares a córnea gutata 

100% 

ligera 

Ocasional 

100% 

Ausente 

Bilateral Unilateral 

Igual Mayor en sexo fem. 
en relación 2:1 

Cualquier edad 2a. y 3a. décadas 

Edema y degenera- Rlipida, 
ci6n cornea! progr~ 
si vas, 
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