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. INTRODUCCION.

El término "sindrome irido-endotelio corneal", fue
introducide recientemente, alrededor de 1979, para agru
par a tres grandes patoleogias, que originalmente fueron
descritas por separado, y que dctualmente se acepta que
tienen 1a misma fisiopatogenia, y que incluyen la atro-
fia esencial de iris, el sindrome de Chandier, y el sin
drome de Cogan Reese, 0 iris nevus,

El sindrome irido-endotelio corneal estd incluido
en el capitulo de 1a oftalmologia de glaucomas secunda-
rios, y su presentacién es relativamente poco frecuen -
te; los estudios clinicos, histopatolbgicos, ¢ inmunc -
l6gicos, continfian hasta la fecha, tratando de encon -
trar la causa de esta patologia.

Se caonsideran que los tres datos c¢linicos m&s im-
portantes que se manifiestan en este sindrome, y que -
son comunes & las tres patologias, sorn: las alteracio -
nes del endotelio corneal, que puede traducirse en ede-
ma corneal; las adherencias anteriores del iris, tanto
al #dngulo de filtracién, como a la cbérnea, ¥ que casi
invariablemente, llevarin a un glaucoma secundario; Y
en @ltimo término, los cambios a nivel del iris, que es
quizs 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)



La primera de las tres patologias que fue descrita
fue la atrofia esencial de iris. 5in duda alguna por-
que es una entidad que inclusive macroscéplcamente es
muy evidente. El primer reporte se acredita a Harms de
Alemania, en 1903. (8) §S§in embargo, €l reporte mis an-
tiguo del que podemos .disponer a la fecha, se encuen -
tra en el primer nimero de la revista American Journal
of Ophthalmology, publicado por Feingoll en 1918. (9)

En su articulo original, Feingoll describe el case
clinico de un paciente con glaucoma absoluto unilateral
con datos francos de atrofia del iris, que inclusive -
ocasionaba grandes agujeros de espesor total, y traccidn
pupilar muy importante. Debido a la sintomatologia do
lorosa del paciente, y la atrofia del nervio 6ptico se-
cundaria al glaucema, el ojo debidé ser enucleado, por
lo que Feingell tuvo la opertunidad de efectuar el pri-
mer estudio histopatolégico.

Es asi como desde esa fehca, en los hallazgos his-
tolégicos, describe a4 las células del endotelio corneal
como: "escasas, inflamadas y con aparente degeneracidn?
asi como el hallazgo de amplias adherencias iridianas -
anteriores, que obstruian pricticamente todo el fngulo-
de filtracidén, e inclusive reports una capa de células

del endotelio corneal, gue recubrian toda la superficie
anterior del iris.

En este reporte, Feingoll sugiere la hipﬁtesisl de
una alteracidn vascular congénita que pudiese explicar
la atrofia espontfinea del iris; sin embargo, a la fecha
esta teor1a tiene pocas bases.



Cabe destacar que con la tecnologia moderna, se han
comprobadc les hallazgos histolégicos iniciales descri -
tos por Feingoll desde 18318, y son la base de la unifica
cidén de estas tres patologias. (10-11-12-13)

En 1956 Paul Chandler hace la descripcidn del sip -
drome que lleva actualmente su nombre, y a partir de esa
fecha poco ha sido anadido & las manifestaciones <lini -
cas reportadas por é1.

Chandier describe en su articulo a seis pacientes -
con atrofia parcial del iris unilateral, sin presentar -
agujeros de espesor total, y sin distorsién de la pupi-
la, 1o cual no concordaba con los datos originales de la
atrofio esencial del iris. Como dato adicional, repor -
taba alteraciones del endotelio que eran visibles con 1la
exploracidén biomicroscopica, solamente en el lado afec -
tado. Ademfs, remarca el hecho de que el endotelio cor-
neal debia estar funcionalmente defectuosc, ya que las -
cifras de tensibén intraccular registradas, no eran lo su
ficientemente elevadas para justificar el edema corneal-
que se presentaba. (14)

Con estos hallazgos en su articule, Chandler sugie-~
Te ia existencis de otra patologia de algunan manera rela
cionada con 1la atrefia esencial de iris, perc que debia
ser considerada como una entidad independiente. En su -

honor, hasta la fehca es conocida como sindrome de Chan-
dler.



Unos afios mis tarde, en 1969, Cogan y Reese des-
cribieron dos cases de glaucoma unilatera, en pacientes
de sexo femenino de edad media. Estas dos pacientes -
tenian numerosos neves en el iris, pedunculados; adhe -
rencias iridianas periféricas anteriores, y una membra-
na cristalina que se prolongaba del endotelio corneal ,
y cubria toda la superficie anterior del iris. En sU
reporte no mencionaron ninguna alteracién de endotelio-
corneal que pudiera haberse detectado al examen con el
biomicroscopio. Esta entidad la 1lamaron ellos Iris -
Nevus, pero también es conocida actualmente como sindro
me de Cogan Reese. (15)

A partir de cntonces, empiezan a aparecer reportes
que establecian alguna relacidn 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 ninpuna de las tres
patologias, y se quedaban en un punto intermedio.

Asi por ejemplo, Kolker y Hetherington, afirmaron
que los casos de atrefia esencial de iris, tienen una
distrofia corneal similar 2 ala que se encuentra en el
sindrome de Chandler. (1)

Shields y colaborsdores, en 1976 reportan siete ca
sos con atrofia iridiana en los cusles demostraron nf -
dulos en la superficie anterior del iris, similares a
los que describieron Cogan y Reesc, y ademés, cinco de
los siete casos tuvieron también distrofia endotelial -
corneal, (16)



Jakobiec se opone a la corriente unificadora, y re
porta dos casos de iris nevus unilateral, sinequias an-
teriores y endotelizacién de la superficie del iris; en
vista de que ninguno de los dos casos tenian edema cor-
neal, ni glaucoma sccundario, sugiere que estos datos -
estableclian una diferencia definitiva entre el sindrome
de Cogan Reese y la atrofia escncial de iris. (17)

Shields reporta un seguimiento a largo plazo de pa
cientes con atrofia esencial de iris, y alguncs de ellos
desarrollaron nddulos en la superficie anterior del -
iris, 1o cual podria hablar de que laz atrofia esencial-
de iris y el sindrome de Cogan Reese pudiera tratarse -
de la misma cnfermedad en diferentes etapas. (8)

En 1978, Campbell estudid a 18 ojos ecnucleados por
glaucoma absoluto, secundario a atrofia del iris, y en-
contrd en todos ellos degencracién endotelial, sinequi-
as anteriores periféricas del iris, corectopia y ectro-
pibn uvea, atrofia parcial o completa del iris,y en al-
gunos de ellos, nddulos iridianos.

Todos los ojos estudiados tenian ademis, evidencia
de crecimiento del endotelio corneal en forma aberrante
sobre la superficie anterior del iris, por lo que pro-
ponen la hipdtesis de que la degencracién corneal endo-
telial y el crecimiento de una membrana ectépica sobre
el fingulo de filtracidn y el iris, son los eventos fi-
siopatolégicos primarios que pueden explicar todo el
sindrome, tanto de la atrofia esencizl del iris, el sin
drome de Chandler, y ¢l sindrome de Cogan Reese, y su -
gieren el término de "degeneracidn endotelial prolife -



rativa primaria', para englobar a las tres patclogias,
Sugiriendo este nombre, para hacer énfasis en los even
tos fisiopatogénicos de este sindrome. (10)

Bs asi como en 1979, Yanoff propone el término de
"sindrome irido-endotelio corneal’, que es con el que
actualmente se conoce a esta entidad, y se acepta que
es todo un espectro de enfermedades de etiologia descp
nocida, cuya patogenia estd intimamente vinculada a -
una proliferacidén anormal del endotelio corneal, y cu-
yas tres variaciones clinicas mias importantes, estén -
representadas por la astrofia esencial del iris, el sin
drome de Chandler, y el sindrome de Cogan Reese,



I1I.- JUSTIFICACTION

Hasta 1978, se habian reportado 200 casos de otro-
£ia esencial del iris, en la literatura mundial, La -
mayoria de estos reportes eran casos aislados, o bien
grupos muy pequefios de pacientes. (8)

A partir de este aflo, y con la unificacidén bajo el
término de "sindrome irido-endotelic corneal", se empie
zan a publicar grupos grandes de pacientes estudiados.

El objetivo de este trabajo, es reportar un casoc de
atrofia esencial de iris, estudiando en la consulta ex -
terna del Hospital General del Centro Médico La Raza, -~
en ¢l Departamento de Oftalmologia, y hacer una revisién
de la bibliografia més importante publicada sobre el -
tema hasta la fecha.

No tenemos conocimiento de ninguna publicacidén nacie
nal gue haya revisado el tema "sindrome irido-endotelio -
corneal", ya que la adopcidn de este término, es relativa
mente reciente.

Se revisarfin por tanto las teorias mas importantes -
~que Hdn‘surgido hasta la fecha sobre etiologia y fisio --
patogeniz. Consideramos que puede ser una comunicacién ,
muy @itil, ya que inclusive los textos de Oftalmologia ,
dedican escasas lineas a este tema,



III.- CA SO REPORTADO.

Se trata de un paciente masculino de 42 afios de -
edad, sin antecedentes de importancia dentroc de su his-
toria clinica para su padecimiento actual, el cual lo
inicia aproximadamente 3 afios atrfs, cuando nota la apa
ricién de "una pequela mancha cobscura™, en la parte in-
ferior del itws del ojo izquierdo, asi como la presen -
cia de halos coloreados 2lrededor de las luces, No re-
fiere episodios dolorosos, ni disminucién de 1a agudeza
visual.

Fue valorado por el oftalmdlogo de su unidad, quien
diagndésticé "glaucoma unilateral secundario", y lo ma -
nejé a base de tratamiento médico con acetazolamida, =&
dosis de 250 mg cada 8 horas; pilocarpina al 2%, una go
ta cada 6 horas, y timolol al 0.25%, dos veces al dia .
8in embargo, no se consigue un control adecuado de la
‘tensidn intraocular, y el dafie al nervio 6ptico conti -
nGa, por lo gue es enviado al Centro Médico La Raza pa-
ra su evaluacidn,

Es valorndo por primera vez en Febrero de 1986, ¥

8 su ingreso a esta unidad, se consignan los sigujentes -

datos relevantes de la exploracién oftalmolégica:

AGUDEZA VISUAL: )
0. b. 20720
0. I, 20/2%
SEGMENTO ANTERIOR: _ :
0.D.: EHsencialmente normal.



0.1.: Conjuntiva normal, coérnea transparente, no pre
senta edema; clmara anterior amplia, épticamente va -
cié; iris con pérdida de su arquitectura, existen zo-
nas de atrofia en el sector infero-temporal de espe -
- sor total, con algunas fibras del e¢stroma iridiano -
flotando librementec en cimara antcrior; a través de
1a solucitn de continuidad del iris puede apreciarse-
la z6nula y el ecuador del cristalino, asi como el re
flejo de fondo, Existen ademias algunas sinequias an-
teriores periféricas del iris, visibles al examen con
la lémpara de hendidura. La pupila no presenta una
franca distorsi6én, solamente se encuentra ligeramente
ovalada en sentido vertical. El cristalino se encuen
tra transparente, con un discreto aumento de la es5 -
clerosis nuclear. No se encontraron Sinequias poste-
Tiores.

GONIOSCOPIA:
0.D.: Angulo abierto grado IV en los 360 grados
sin evidencia de sinequias, y con pigmento +.

'0.%I.: Con: presencia de " dos grandes gonioéine -
quxas, la pr:mcra de ellas del meridiano de las XII a
el merldlano de las’ IIl y la otra del meridiano de -
las IV, al merldinno de la VI. El1 resto del fngulo

se encuentra abierto, en grado IV, presentando pig
mento +.

TONOMETRIA:

Por el método de aplanacién y bajo el tratamien-
to médico establecido, se detectaron las s1gu1entes -
cifras de tensidn ocular:

OD: 12 mm Hg

OI: 25 mm Hg
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FONDOD DE QJO:
‘ Previa dilatacién con tropicamida y fenilefrina, vy
con lente de Goldman, destacan los siguientes datos:

0.D.: El examen de retina es esencisalmente normal
con excavacidn del disco dptico de 0.3 :

0.1I.: A nivel del disco dptico se encontrd unﬂjhx} _:
cavacién de 0.7, profunda, con limina cribosa descibier- =
ta, nasalizacién y enganchamiento de los vasos,. ... -

CAMPIMETRIA

0.Dh.: Normal. B e

0.1.: Se encontré en la perimetria con una reduc-
ci6én concéntrica de aproximadamente un 60% del campo . vi- -
sual, A nivel de campimetria central, solamente un dis-
creto aumento de 1la mancha ciega. ' N

Con estos hallazges clinicos, se integrd el diagnds
tico de ATROFIA ESENCIAL DE IRIS en vojo izquierdo, incrg
mentindose el tratamiento médico con acetazolamida, 250mg
cada 6 horas, pilocarpina al 4% cada 6 hrs. y timelol al
0.50%, cada 12 hrs, programéndose para cirugia f£iltrante
en Junio de 1986.

Se realizd trabeculectomin en el ojo izquierds, sin
complicaciones ¥y con evolucidn postoperatoria satisfac -
toria. Las tensiones intraocculares postoperatorias, han
oscilade entre 16 y Zlmm Hg, y actualmente es mancjade -
con Timolol al 0,50% cada 12 horas exclusivamente. Las
gonipsinequias superiores permanecen sin cambio, sin em-
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b'argo. en el sector inferior han aumentado del meridiane
de las IV hasta el meridiano de las VII. El disco &pti-
¢o permanece con una excavacién de 0.8, y la agudeza vi-
sunl se¢ ha conservado hasta la fecha. En 1a campime -
tria central y la perimetria, se observa une reduccidn -
del campo visual similar a la reportada inicialmente.
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V.- DI SCUSION

El sindrome irido-endotelio cornecal se presenta -
habitualmente en pacientes del sexo femenino, en una -
proporcién de 2:1, su causa es desconocida, y no se ha
demostrado ninguna predisposicién genética. La edad --
de presentacidén promedio es entre los 30 y los 40 afos.

Usualmente se ha considerado que la presentacién -
de este sindrome debe ser unilateral, para poder ser ca-
talogado como tal; sin embargo, sc han reportado cases -
de atrofia esencial de iris bilateral (20} (21), Hirst -
y colaboradores, usande la microscopia especular, encon-
trazron en un paciente con ¢l sindrome irido endotelio --
corneal, que el ojo "no involucrado' tenia un pleomorfis
mo celular del endotelio cornecal que no cerrespondia a -
la edad del paciente. (7). Kupfer en 1983, describe 6 -
pacientes con el sindrome irido ecndotelio corneal, que -
tenian anormalidades subclinicas en el ojo contralateral
ya sea alteraciones endoteliales o finas sinequias ante-
riores del iris, hacia el dngulo de filtracién (22). De
esta manera, actualmente Se acepta que la presentacién -
de este sindrome es asimétrica, involucrande principal -
mente uno de los ojos, (19)

La presentacién de este sindrome es relativamente -
bsja, si bien, sc piensa que es mds frecuente de lo que -
se cree, y muchas veces se pasa por alto el diagnéstico ,
especialmente en los casos en que las alteraciones del -
iris son sutiles. (7)
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CUADRGO CLINICDO

Con fines descriptives, es conveniente sefialar -
el cuadro clinico por separado de cada una de las 3_4'
grandes entidades que integran el sindrome iridoente-
lio corneal,

ATROFIA ESENCIAL DE 1IRIS

En esta variante, predominazn los datos clinicos -
a nivel del iris. Frecuentemente el paciente consulta
por haber notado una pupila ovalada, & traccionada --
hacia la periferia de la cérnea; o bien, cuando la --
atrofia del iris es méAs avanzada, censultz por notar -
una mancha obscura sobre el iris., (23} (24)

5% bien se han reportado estudios que confirman --
alteraciones a nivel del endetelio corneal, los hallaz-
gos de exploracidén con el biomicroscopio son escasos, ¥
son caracteristicos del sindrome de Chandler; de tal -
manera que el edema corneal y la percepcién de halos de
colores es un dato poco frecuente en lao 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 z6nula y el ecuador crista-
liniano, y con la ayuda de un oftalmoscopio, puede ---
explorarse el fondo de ojo. A nivel de esta zona de atro
fia, podemos encontrar restos de fibras estromales adel-
gazadas y que flotan libremente en camara 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 atrofica.

En la gonioscopia, en todos los casos, en forma inva
riable, se encuentran sinequias anteriores periféricas -
en la zona hacia la cual estd traccionada la pupila, y -
ademis, distribuidas en toda la circunferencia, pudiendo
incluso cubrir en 360 grados el dngulo de filtracibdn; sin
embargo los hallazgos de sinequias no estidn relacionados
en forma proporcional con las cifras de tensiéon intraocu-
lar, ¥Ya que se han reportadd casos con escasas sinequias
¥y glaucoma severe, y viceversa. (5-6)

En mis del B0% de los pacientes, la tensidédn intraocu-
lar se encuentra elevada. El promedio en pacientes con
atrofia esencial de iris es de 30 mm Hg. Shields y Camphell
demostraron cambies a nivel del disco éptice, con cxcava-
cién glaucomatosa y pérdida de campso visuales similares
al plaucowmn primario de fingulo abierto en pricticamente
el 50% de los pacientes. (8)

SINDROME DE CHANDLER

En este sindrome, los hallazgos mis caracteristicos -
se encuentran en el endotelio corneal. Clésicamente, la
. primera manifestacién que refiere el paciente, es la per-
'céﬁciﬁn de halos de colores, y que debida al edema cor --
neal por defecto funcional de las células endoteliales.
(11)
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En la exploracién con el biomicrescopic, se des-
cubre en todos los pacientes, una apariencia plateada
a_nivel del endotelio, extremadamente fina, de tal ma
‘nera, que sin una cuidadosa revisitn, estos cambios -
endoteliales, afin cuando sean extensos, son ficilmen-
te pasados peor alto. (6-7-25)

Con el advenimiento de la microscopia especular,
se ha hecho posible el estudio en vivo del endotelio
corneal, y en estc padecimiento las alteraciones endo
teliales se caracterizan por pleomorfismo celular, y
una densidad celular francamente disminuida.

L]

A nivel del fdngulo de filtracidn, se encuentran -
adherencias iridianas anteriores periféricas en todos
los pacientes,

La presifén intraocular se encuentra elevada en un
porcentaje similar de la atrofia esencial del iris, --
sin embargo, ¢l promedio de elevacidn es menor, de «-
aproximadamente 25 mm Hg; a pesar de lo cual la presen
tacién de edema es muy frecuente, lo cual se ha rela--
cionado con les defectos de las células endoteliales.
{(7-14)

En ol sindrome de Chandler, se describen también-
cambios atréficos 2 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 jintegra,
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Las zonas de atrofia pueden ser pequefas y aisladas, &

abarcar varios cuadrantes de la superficie del iris. La
pupila habitualmente es redonda y central, Yy sdlo en --
algunos casos se describe ligeramente ovalada, pero sin

llegar & una distorsién franca come en 1la atrofia esen-
cial de iris. (8)

SINDROME DE COGAN REESE O 1IR1IS NEVUS

Los hallazgos cliniceos mis importantes em este sin
drome, se encuentran en la superficie anterior del iris.
El iris pierde su arquitectura normal, dando una aparien
cia lisa, con pérdida de sus criptas y del collarete; --
destacan la presencia de unos nddulos finos, a menudo --
pedunculados en la superficie anterior, los cuales con--
sisten de agregados celulares del estroma del iris, ro--
deados por una membrana que proviene del endotelio cor--
neal, Se presenta a menudo ectropion uvea de upd parte o
de todo el borde pupilar.

En caracteristica también la presencia de heterocre

mia, siendo el ojo afectado habitualmente mis obscuro que
el contralateral.

La proliferacién del endotelio sobre el fingulo de -
filtracidén y sobre la superficic anterior del iris, con
la formacién de una nueva membrana de Descemet ha sido -

un hallazge constante en todos los pacientes con estc -
sindrome.
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Puede presentarse atrofia del iris, pero en este -
casos ro es tan frecuente y afecta gencralmente el epi-
telio pigmentario, por le que es conveniente buscarla -
al examen c¢on el biomicroscopio con una técnicn de re--
troiluminacidn. La elevacién de la presidn intraocular
s¢ ha reportado en todos los pacientes con esta patolo-
gia., (8-13-15-27)

B) ETIOLOGIA Y FISTOPATOGENIA

La etiologia del sindrome irido-endotelio corneal,
ne s¢ conoce hasta la fecha., Se han invocado causas --
vasculares, toxieas, inflamatorias, necopliisicas y congé
nitas, perc a pecsar de todos los estudios, no ha podido
ser dilucidado este enigma. (5)

Una de las hipitesis que mis aceptacidn he tenido,
es la propuesta por Campbell y Shields, en la que sugie
ren que la degeneracidn corneal endotelial y el creci--
miento de una membrana ectdopica son los eventos fisiopa
10lGgicos primarios de este sindrome.

En sus estudios, Campbell y Shields puntualizan la
cxistencis de un factor iniciador desconocido, que esti
mula la proliferacién de las células del endotelio cor-
neal, formando una membrana ecctdpica que cubre progresi
vamente el {ngulo de la cimara anterior, y la superficie
anterior del iris; posteriormente, esta membrana se con-
traeg, provocande las sinequias iridianess, y traccionando
la pupila hacia la sinequiz de mayor extensidn, poniendo
en tensidn el iris del lado opuesto, lo cual lo lleva a
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la atrofiz y la consiguiente formacidn de apujeros. Una
mayor extensidn sobre el iris, sunado al efecto contric-
til, provocard el ectropidon-uvea y en raras ocasiones, -
los ndédulos pedunculados que caracterizan el sindrome de
Cogan Reese, (10) (Fig. 1)

Posteriormente, Bourne describe 3 pacientes con sin
drome iridoendoteliocorneal, estudiados con microscopia
especular, en los cuales describe alteraciones ecndotelia
les, que alternaban con zonas de cndotelio dc¢ apariencia
normal, Estas zonas de apariencis normal fueron gradual
mente disminuyendo de extensidn, hasta desaparccer por -
complieto en uno de los pacientes gue fue scguido a cinco
alos. Con estos hallazgos, Bourne sugiere la posibili--
dad de que las c¢élules endoteliales afectadas, lo scan -
per una anormalidad congénita, y que a la larga van a --
preliferar y & substituir todo el endotelio. (28)

En comunicaciones miis recientes, Rodriguez y colabo
radores, esturiaron a des pacientes con el sindrome iri-
doendotelio cornenl, a quiecnes se les practicd guerato--
plastia penectrante, y medicnte estudios con microscopioe-
electronico, demostrd una banda de colfiigena posterior a
una membrana de Descement completamente normal, 1o cual,
scgin Rodriguez, es una evidencia indirecta de que algan
evento agudo dand el endotelio, ¥y que cl sipndrome iri --
doendotelio corneal es un desorden adquirido, que pudo -
ser inducido por un evento cxdgeno, como podria ser un -
factor inflamatorio, que estimula una Tespuesta prolife-
rativa anormul. (19}
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De esta mancra, la etiologiz de este proceso, con
tinda sin poder ser aclarada.

C) DIAGNOSTICO

Si bien el diagnéstico es eminentcmente clinico,
y en muchos casos es suficiente una exploracidn oftal
moldgica rutinaria para llegar al diagnéstico, existen
algunos casos que requieren estudios sofisticados para
corroborar el diagnbstico; de estos estudios, uno de -
los més importantes, es la microscopia especular.

La microscopia especular fue introducida en 1968
por Maurice, para observar las células endoteliales -
in situ. Algunos afos después, se¢ hicicron importan-
tes modificacicnes por Laing y colaboradeores, en 1975,
para obtener fotografias del endotelio en vive. Con -
la microscopia especular es posible demostrar enferme-
dad o dafio endotelial, antes de que sca detectable per
otro método de exploracidén. (25-26)

En 1980, Hirst reporta un estudio de microscopia
especular en pacientes con el sindrome irido-endotelio
corneal, y propone una clasificacidn para cvaluar el -
grado de daflo endotelizl., (7)

El grado I de 1a clasificacidn de Hirst, corres-
ponde ¢ cdrneas minimamente afectadas, los cambios inj
cialey fueron una pérdida de los fngulos en los bordes
celulares, con redondeamiento de los mismo, y una ten-
dencia 2 hacerse pentagonales en lugar de hexagonales;
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y la aparicidén de pequefias drcas obscuras dentro de las
células. (Fig. 2-A}

En el grado 2, que comprendia cérneas moderadamentc
afectadas, describe un mayor pleomofismo celular, con nu
merosas cé&lulas en forma de cometa, a menudo orientadas
alrededor de una pequefia célula, y un agrandamiento de -
las fircas negras dentro de las células. (Fig. 2-B)

En el grado 3, que comprendia corneas marcadamente -
afectndas, la capa endotelial no pedia ser reconocida co-
mo un mosaicoe celular, ya que las dreas negras ocupaban -
pricticamente toda la célula, (Fig. 2-C)

A pesar de lg distorsidn extensa y severa del endo-
tcelio corneal, la mayoria de las cdrneas mantenian un gro
sor corneal normal, y una transparencia adecuada. (Tabla

1)

Si bien la microscopia especular e¢s uno de los recur
sos mis valicsos para el diagnéstico y estudio del sindro
me irido-endotelio corneal, se encuentra limitado por el
hecho de requerir grandes inversiones econdmicas. Recien
temente la compafia lHaag Streit, sacd al mercadeo el lente
de Eisner, con el cual puede hacerse un estudio adecuado-
del endotelic corneal, ayudado con la limpara de hendidu-
ra convencional, a un costo comparativamente muy bajo.
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D} DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

En ocasiones, las dificultades para el diagndsti-
co diferencial, empiezan entre las tres grandes subdi-
visiones del sindrome irido endotelio corneal, ésta -
fue una de las causas que motivd a englobar estas tres -
- patologins bajo una sola entidad.

Sin embargo unc de los cuadros con el que se pre-
senta con mayor frecuencia la dificultad del diagndsti
co, es la distrofia corneal polimorfa posterior, ya -
que ademfis de su gran similitud clinica, cuentan con
una fisiopateogenia muy parecida.

La endotelizacidén del dngulo de la cimara ante -
rior no es especifica del sindrome irido-endotelio cor
neal, Puede ocurrir en 1la distrofia corneal polimor-
fa posterior, y también después de traumatismos quirdr
gicos ¥ no quirGrgicoes. La estimulacidn y transforma
cidén de las céliulas endoteliales corneales, puede ocu-
‘rrir con una gran variedad de estimulos, incluyendo -
traumatismos, inflamacidn, lesiones térmicas & quimi -
cas, cirugia y distrofias.

El sindrome irido-endotelio corncal debe ser dife
renciado ademis de la iridosquisis ¥y la distrofia me-
sodérmica del tipo del sindrome de Rieger. (29-30)

Los datos mds importantes y claves para el diag -
néstico diferencial, son el hecho de que el sindromeé -
iride-endotelio corneal es un procesc unilateral, sin
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tendencia hereditaria y progresivo. Sin émbargo,,en las"
tablas 2 y 3, se muestran otras diferencins'importahtes.

E) TRATAMIENTO,.

El manejo de sstos dos pacientes tiene dos aspectos
fupdamentales: el disminuir la presién intraocular, y e
vitor el edema cerneal.

Inicialmente el manejo debe ser médico en forma ex-
clusiva, y el medicamento de eleccidn en las fases ini -
ciales es la pilocarpina. Posteriormente, de acuerdo a
las cifras tensionales puede utilizarse si es necesarie,
inhibidores de la anhidrasa carbénica, o bien agentes -
simpliticomiméticos, del tipo de la levoepinefrina. Al -
gunos autores justifican la realizacidn de una cirugia -
filtrante en fases tempranas, aln con cifras de tensidn-
intraocular relativamente controladas; c¢sto debido a 1la
lenta progresion del padecimiento, (5-6)

Shields y colaboradores estudiaron a un lote de pa-
cientes, o quienes se les practicd cirugia filtrante, ¥
que persistian con edema corneal. Ellos encontraron que
se requerian cifras de presion intraocular por debajo de
20 mm Hg, para controlar el edema, y propusieron que una
queratoplastia penctrante, y no una cirugia filtrante de
bia ser la cirugia de eleccidn cuando el edema corneal -
es extenso, ¥y la presidén intraoccular moderadamente aumen
tada, y sin cvidencias de dafio glaucomatosoc. (10).
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Buxton en 1984, reporta 5 pacientes a quines se
les practicd queratoplastia penetrante peor edema cor
neal extenso, con disminucidn de la agudeza visual,
y sus resultados son satisfactorios, ne encontrando
ninguna recurrencia de las snormalidades corneales
obsevadas antes del transplante. (18)

En términos generales, el sindrome irido-endote
lic corneal, es una patelogia progresiva, y la hiper
tensién ocular de dificil control, por lo que en la
mayoria de los casos requeririén de una cirugia fil--
trante, del tipo de la trabeculectomia, en fases tem
pranas del padecimiecnto.
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FIG, 1-A  ANCULO CAMERULAR NORMAL. PROLIFERACION .

ENDOTELIAL EXCLUSIVAMENTE CORNEAL.

FI1G. 1-B PROLIFERACION DE LA MEMBRANA ENDOTELIAL

SOBRE EL ANGULO Y EL IRIS.



¥iG, 1-C CONTRACCION DE LA MEMBRANA, FORMANDO.

SINEQUIAS Y CAUSANDO CORECTOPIA Y ATROFIA

DEL IRIS

'ic. 1-n MAYOR EXTERSION SOLRE EL 1R15, CAUSANDO

ECTROPLON UVEA Y RARAMENTE NODU'LOS.



F1G., 2-A CAMBIDS ENDOTELIALES EN CORNEAS L1GERAMENTE
AFECTADAS. Notese la pérdida del mosaleo normal endotellal, el
redondeamiente de los dngulos celulares y la aparicién de dreas ng
gtas intracelulares

FIG, 2-B CAMBIOS ENDOTELTALES EN CORNEAS MODERADA-
MENTE AFECTADAS. El pleomorfismo celular es mucho mayer, y s&e van
incrementando progresivamente las dreas negras Intracelularcs,
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Ty
T

G 5

FIG. 2-C CAMRIOS ENDOTELIALES EN CORNEAS SEVE-
BAMENTI: AFECTADAS. Néotese la piérdida cotal del mosaico =
celular; las dreas negrasc ocupan pricticamente toda la célula.
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GRADO DE CAMBIOS ENDOTELIALES
BAJO MICROSCOPIA ESPECULAR .

GRADO CAMBIOQS ENDOTELIALES

1 Redondeamiento de los dngulos celulares -
Pérdida de la forma hexagonal
Areas negras intracelulares incipientes

2 Se incrementa el plcomorfismo celular
Se incrementan las frcas negras intra-
celulares.

3 Pérdida total del mosaico celular
Predominan las ireas negras intracelu--
lares. :

TABLA 1

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



TABLA

2

DIAGNOSTICO DIFEREN

CIAL

SINDROME IRI- SINDROME DE
CARACTERISTICAS IRIDCSQUISIS Dd ENDOTELIO RIEGER.
CORNEAL
Edad de inicio 6a.-7a. década 3j=4a. dEcnda Congénita
Progresifn si s} No
Lateralidad Bilaceral Ugilaceral Bilateral
Fatado del iris Atrofin del en- Corectopla, forma- Hipoplasin del
troma sin forma citn de agujeros estroma, aso —
cifin de agujeros ey le atrofia esen eclada con ban-
predileccién por cial de iris avan- das de iris co
el iris inferior zqda, N&dulos en nectadag a una
e] §. Cogan Reese cérpea perifé~
rica anormnl. @
Pupila Normal Eqtiplica Varfna depen - % a’)
~
diendo de la =~ & Q;:,.
severidad R
Glaucoma - Ocurre en el 50X  8(-90% 50z N \c.:;\»”
<3
Herencia Ninguna Ninguna Autosdmica dD’\Qb
minante, & %"\\" 2
: o . . o
Anomalias sistémicas y NO Ng Frecuentem}‘;’ i,

dentales - ;




TABLA

3
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COMPARACION CLINICA ENTRE EL SINDROME DE
CHANDLER Y LA DISTROFIA POLIMORFA POSTERIOR (DPP),

Cambios clinicos

Dpp

S. DE CHANDLER

CORNEA
Edema

Endotelic
SINEQUIAS DEL IRiS
IRIS

Ectropion uvea
GLAUCOMA

HERENCIA

LATERALIDAD
DISTRIBUCION POR SEXO

INICIO DE SINTOMAS

PROGRESION

Atrofta estromal

Comin

Ves{culas, placas-
cdrnea gutata

Z5%

mInihA-

._Ocasionhl'

Infrecuente

Autosdnica domi-
nante

‘Bilateral

Igunl

Cualquier edad

Edemn y degenera-
cidn corneal progre
givag,

Huy Eracuen:é

Lesiones finag simi=- -
lares a clrnes gutata

1002

: ligerg

Ocasional

- 100%

Ausente

Unilateral

Hayor en sexo fem.
en relacidn 2:1
2a. y Ja. décadas

Ripida.
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