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EDITORIAL

La Revista Oftalmica, comenzo a publicarse hace aproximadamente 3 anos, y desde entonces ha sido
la tnica publicacion de su tipo en Guatemala. Sin embargo, su existencia esta en riesgo, no digamos
su consolidacion. Nos hemos acostumbrado a verla como un elemento secundario, preferimos leer lo
que otros hacen que lo que hacen nuestros compatriotas, pagar caras suscripciones internacionales y
muchas veces ignorar las nacionales. .. esto tiene que cambiar.

Ha habido colegas que nos preguntan por qué no la hemos indexado, pues las razones son muchas,
pero la principal, es por la falta de contenido. Tenemos que publicar, tenemos que dedicar el mismo
esfuerzo que le dedicamos a la clinica, a documentar lo que hacemos; los casos interesantes, los
proyectos, lo innovador. Tenemos que dejar de ver la revista como algo secundario a nuestra practica
profesional y comenzar a verla como una plataforma para seguir aprendiendo, para ser maestros y
alumnos de nuestros colegas y por qué no, en un futuro de colegas en otros paises.

De seguir como hasta ahora, el mejor escenario para la revista es la SOBREVIVENCIA, mas no el
DESARROLLO. iAyudemos todos! Unamonos como gremio y hagamos de Oftalmica una publicacion
de calidad, una publicacion constante, una publicacion digna. Solo asi, podremos algin dia iniciar el
proceso de indexacion. Seamos conscientes que estos cambios, no son responsabilidad exclusiva de
la Junta Directiva; es responsabilidad de todos los asociados. La participacion activa de los colegas
que, como autores, deben actuar con la misma entrega con la que estudian un caso, proporcionan un
tratamiento o realizan una cirugia.

Obtener la indexacion del mas alto nivel es mas que un suefo, es una meta. Por lo que nuevamente
convocamos a todos los oftalmélogos asociados y a los socios en entrenamiento a colaborar. Démosle
un nuevo impulso a Oftalmica y juntos llegaremos a esta meta.

Dra. Mariamercedes Palma

JUNTA DIRECTIVA Dra. Mariamercedes Palma y Dr. Cristian Acevedo

Presidente: Dr. Cristian Rolando Acevedo Campos Editores
Vicepresidente: Dra. Mariamercedes Palma Quifionez

" ora. WdlidlTe! Comité de Etica:

Secretario: Dr. Erick Vinicio Saenz Morales Dr. Federico Guillermo Hermes Beltranena
Prosecretaria: Dra. Beatriz Eugenia Asturias Alvarado Dra. Lissette Deyannyra Aguilar Archila
Tesorera: Dra. Rhina Maria Piche Lopez
Vocal I: Dra. Leyda Elena Gala Herrera Comité de Defensa Gremial
Vocal Il: Dra. Paulina Castejon Quifionez Dr. Freddy Augusto Aldana Sigui
Vocal Docente I: Dra. Margarita Barnoya Pérez Coordinara de Educacion Médica Continua
Vocal Docente II: Dr. Julio Alberto Paz Morales Dra. Paulina Castejon Quifionez

A G O Oftalmica

3



MAS ALLA DE LAS 400UM:

(S
Dra. Gomez H., Ma. Inés Dra. Leon N., Lilyan
Residente de cuarto afio, Hospital de Ojos y Qidos Residente de cuarto afio, Hospital de Ojos y Qidos
“Dr. Rodolfo Robles Valverde”, ICV, Guatemala, “Dr. Rodolfo Robles Valverde”, ICV, Guatemala,
Guatemala. Guatemala.

Agradecimientos especiales: Dr. Salcedo, Hugo. Médico Oftalmologo — Retindlogo.

INTRODUCCION © El agujero macular (AM) constituye una maculopatia caracterizada por dehiscencia
de retina en la zona foveal, que varia desde ruptura lamelar de capas internas o ex-
ternas hasta un defecto de espesor total en la retina neurosensorial.1

De acuerdo con la causa de aparicion, los agujeros maculares pueden ser idiopaticos y no idiopaticos. A lo largo
de los anos, se penso que la principal causa de agujero macular eran los traumas oculares. Hoy en dia se conoce
que mas del 80 % son idiopaticos y solo menos del 10 % estan asociados a una historia de trauma.3

Algunos estudios plantean que la prevalencia del AMI a nivel mundial es de 3,3 por cada 1,000 habitantes de 55
anos de edad o mas 3,5,6. La incidencia de AMI es mucho mayor en mujeres que en hombres, con una relacion
3:1.6,8,9. EI AMI generalmente es unilateral, aunque puede ser bilateral hasta en el 29 % de los casos.

La fisiopatologia del agujero macular idiopatico se debe a la relacion entre multiples causantes, tales como los
cambios vasculares coroideos, degeneracion quistica de la retina, invasion de células de miiller a la corteza
prefoveolar que causa remodelacion y contraccion celular dando lugar a una traccion tangencial en la foveola y
dehiscencia, ademas de la traccion por deshidratacion de la hialoides posterior sobre la retina foveal interna que
hace que se separe, formando el agujero macular.

El diagnostico puede ser orientado por la clinica, en la que se presenta disminucion de |la agudeza visual, que en
agujeros maculares inminentes tiende a estar entre 20/25 y 20/50 y aquellos de espesor total varia entre 20/80 a
20/200; ademas de |a presencia de metamorfopsias severas, y/o escotoma central muy sintomatico. Otros, test
de Watzke-Allen, estudio de angiofluoresceina y OCT macular.

Clasificacion:

Estadio del agujero macular por OCT (Gass)
La clasificacion en estadios evolutivos para el AMI por OCT:

« Estadio 1A: Formacion de quiste incipiente que ocupa porcion interna del tejido foveal.
» Estadio 1B: Agujero inminente, aumento del espacio quistico hacia las capas externas.

« Estadio 2: Apertura excéntrica del techo del agujero y presencia de un opérculo. Espacios quisticos en los
borde del agujero.

» Estadio 3: Espesor total. Diametro mayor de 400 micras. Separacion del vitreo posterior a nivel foveal.

» Estadio 4: Espesor total, separacion completa del vitreo a nivel del polo posterior incluyendo la cabeza del
nervio optico (anillo de Weiss visible).2
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Clasificacion orientada en la medicion de la base del agujero macular por Tomografia de Coherencia Optica:

Sistema de clasificacion de agujero macular de espesor total basado en Tomografia de Coherencia
Optica (OCT) (tamafio del agujero, con presencia 0 ausencia de traccion vitreomacular)

Aguijero pequeno < 250um
Agujero mediano 250um — 400um
Agujero grande > 400um

La Academia Americana de Oftalmologia, basada en la evidencia de estudios clinicos prospectivos aleatorios,
sugiere tratamiento quirargico a los pacientes portadores de AMI completo.3

Segln un estudio realizado por Michael y otros, es posible determinar en el preoperatorio mediante la realizacion de una
OCT, el cierre posoperatorio de un AMI de acuerdo con su diametro superior. Los agujeros menores de 400 micras pre-
sentan 92% de posibilidad de cierre. En los que tienen un diametro mayor de 400 micras, el porcentaje de cierre se reduce.

RESUMEN ©

Establecer el porcentaje de cierre anatomico y mejora de la agudeza visual postquirurgico de agujero
macular idiopatico mayor de 400um, en pacientes de la clinica de Retina — Vitreo, del Hospital Dr. Rodolfo Robles V.

Estudio retrospectivo descriptivo de 17 pacientes, a quienes se les realizo Vitrectomia via pars
plana + peeling de membrana limitante interna + taponamiento con gas (C3F8) por agujero macular idiopatico de
la clinica de Retina — Vitreo del hospital Dr. Rodolfo Robles V. en el periodo de 2015 — 2016.

El éxito anatdmico fue del 59% a los seis meses post intervencion con una mejoria del mismo
porcentaje en cuanto a la agudeza visual final. Previo al procedimiento quirurgico, la agudeza visual promedio
fue de 1.09 logMAR; de lo cual el 59%, posterior a la realizacion de vitrectomia + peeling de membrana limitante
interna + taponamiento con gas (C3F8), fue de 0.58 logMAR, siendo estadisticamente significativo (p 0.0006) en
aquellos pacientes que presentaban un agujero macular idiopatico mayor de 400um.

El promedio del tamaro de la base del agujero macular idiopatico fue de 927um, por OCT; de los cuales, quienes
tuvieron tamanos mas cercanos a las 400um presentaron una mejoria significativa (p 0.004) en cuanto al cierre
anatomico y la agudeza visual, tal como se menciono anteriormente. De los 17 pacientes el 70% comprende
entre los 60 y 70 anos, de los cuales 65% correspondio al sexo femenino.
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- Laincidencia de mejora anatomica (cierre) y pronostico visual postoperatorio de agujero macular
idiopatico mayor de 400um para este hospital es de un 59%; siendo mas frecuente en pacientes mayores de 60 afos.

Palabras clave: Agujero macular, Vitrectomia, Aqudeza Visual, Resolucion anatomica.
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UN PASO FIRME EN
LA DIRECCION
CORRECTA

Dra. Pilar Alonzo, Dra. Eileen Rinze

En el ano 2016 la Sociedad Guatemalteca de Glaucoma convoco a los miembros de la AGO y oftalmélogos en
general a reportar los casos de glaucoma secundario a esteroides que acudieran a su consulta. Ante la falta de
estadisticas nacionales solidas y confiables, el tnico indicador del impacto de esta patologia es nuestra prac-
tica diaria. ¢Cuantos casos de glaucoma terminal por esteroides hemos atendido?, ¢Cuéntos pacientes con
ceguera o baja vision por un dependiente de farmacia” bien intencionado” o por un paciente a quien el sistema
le permitié auto medicarse?

La convocatoria, primera en su tipo, fue bien acogida y difundida por la revista “Oftalmica”. El entusiasmo
del gremio, tanto en el interior del pais como en la capital, permitio un flujo rapido de casos para reportar. El
traslado de la informacion recibio el apoyo de amigos en la visita médica y el analisis de boletas el apoyo de
jefes y residentes en los distintos postgrados. Cada uno de los casos captados fue informado al subcomité de
Farmacovigilancia del Hospital Roosevelt (parte del comité de Farmacia y Terapeutica del Hospital Roosevelt)
indicando el efecto adverso y tipo de esteroide utilizado.

Gracias al interés que despertaron las primeras 75 boletas reportadas en el Hospital Roosevelt se logré una
reunion entre  miembros de la Sociedad Guatemalteca de Glaucoma y representantes del Programa Nacional
de Farmacovigilancia con el Ministerio de Salud, en donde se evidencio que la ley contemplaba a los esteroides
como un medicamento regulado y de venta bajo receta médica. Segun explicaron el problema no estaba en la
ley sino en su ejecucion. La alternativa posible planteada en dicha reunion para reducir la venta libre de este-
roides era modificar el estatus de venta de los esteroides a receta retenida. El panorama al salir de esa reunion
no era muy alentador, solo nos quedaba seguir reportando casos nuevos.

El reporte de 33 casos nuevos en la siguiente sesion del subcomité del Hospital Roosevelt permitio que el
Centro Guatemalteco de Informacion de Medicamentos de la Facultad de Ciencias Quimicas y Farmacia de la
Universidad de San Carlos de Guatemala (CEGIMEN) adoptara medidas de hecho inmediatas. Por indicacion
directa de CEGIMEN, actualmente y desde el afio 2016 los EPS de la facultad de Quimica Farmacéutica de la
USAC imparten un médulo de los riesgos asociados al uso de esteroides que se imparte a los técnicos de far-
macia del pais. Esta ya era una pequena gran batalla ganada.

El 27 de Octubre del afio 2016 un grupo de oftalmélogos de la Sociedad Guatemalteca de Glaucoma fue
invitado a participar en el foro “Cambios en la Regulacion de Medicamentos Oftalmicos que Contienen Esteroi-
des, ¢Necesarios 0 no?”. Dicho foro incluyo el testimonio de un paciente afectado, hecho que caus6 mucho
impacto en los miembros de la Escuela de Quimica Farmacéutica y los profesionales del Colegio de Quimicos
Farmacéuticos del pais. Hasta esa fecha se habian reportado mas de 130 casos de pacientes con glaucoma
secundario a esteroides.

Oftalmica A c o @®



Las estadisticas mas relevantes de un muestreo de 157 boletas recolectadas hasta el 2017 son las siguientes:

- 53% son del area rural
- 63% lo utilizo por ojo rojo
- Lamolécula mas utilizada fue la dexametasona ( 86% de los casos)
- Aunque un 43% de los pacientes tenian una agudeza visual de 20/40 o
mejor, 71% eran legalmente ciegos por campimetria
- Indicacion del esteroide:
* Automedicacion 47%
* Por dependiente de farmacia 31%
* Receta médica 22%
- La presion intraocular promedio al momento del diagndstico fue de 36
mm Hg (13-62)
- 76% de los pacientes fueron controlados médicamente
— 24% requirieron tratamiento quirargico
- Lamorbilidad asociada mas frecuente fue catarata (39% de los casos)

Dos afos después de esta convocatoria, tiempo durante el cual se continu0 reportando casos nuevos de glauco-
ma por esteroides (se continua hasta la fecha) y con el apoyo de un subcomité de farmacovigilancia particular-
mente afin al movimiento, se logrd que la venta de esteroides tenga el estatus de “Receta retenida”. El Ministerio
de Salud ya dio indicaciones de que se socialice dicho estatus.

Aunque la ejecucion de dicha modificacion puede ser dificil, como grupo médico podemos sentirnos satisfechos
de haber dado un paso firme en la direccion correcta, la prevencion del glaucoma por esteroides.

Actualmente la secretaria del subcomité ya mencionado (parte del SECOTT) también ha realizado un afiche pen-
diente de ser colocado en todas las farmacias del pais educando sobre los riesgos de la automedicacion con
esteroides. Las notificaciones de glaucoma por esteroides siguen siendo de gran importancia para llevar control
sobre |a situacion de esta patologia. Les agradecemos que continden informando de nuevos casos (casos nuevos
pueden reportarse a la Clinica de Glaucoma de la UNO).
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SINDROME DE 0JO PESADO RECIDIVANTE:

Dra. Laura Reyna — Oftamologa Pediatra y Estrabologa « Dra. Paula Tres — Oftalmdloga Pediatra y Estrabdloga

Unidad Nacional de Oftalmologia — Hospital Roosevelt
reyna.soberanis @gmail.com /Tel. (502) 40330457

| RESUMEN |
Proposito:

Presentacion de caso de una paciente con Sindrome de ojo pesado y revisar las mejores opciones quirtirgicas
para corregir el problema a largo plazo.

Presentacion del caso:

Paciente femenina con miopia patologica y esotropia de 123 DP e hipotropia de 10 DP en el ojo derecho y an-
tecedente de dos cirugias de estrabismo en el mismo ojo: Reseccion del musculo recto lateral + Recesion del
musculo recto medial y miotomias en ambos musculos.

Resultados:

Se realiz6 una reintervencion haciendo retroimplante bimedial con suturas ajustables, reseccion de ambos rectos
laterales y procedimiento de Jensen parcial en el ojo derecho. Durante el seguimiento por un afio la paciente ha
permanecido ortotropica.

Conclusiones:

La cirugia convencional de estrabismo no es capaz de corregir la desviacion ocular en estos pacientes ya que
al no corregir 1a base fisiopatologica del estrabismo, el sindrome de ojo pesado tiende a recurrir. Existen varias
técnicas quirurgicas descritas para corregir la herniacion del globo ocular y asi modificar de manera permanente
la posicion del ojo.

Palabras clave: Sindrome de ojo pesado, cirugia de estrabismo

INTRODUCCION

El Sindrome de ojo pesado es una condicion que apa-
rece en adultos jovenes alrededor de la quinta década
de la vida con miopias altas (mayores a 6 dioptrias).
Consiste en una esotropia y/o hipotropia restrictiva y
progresiva. Se han descrito varias teorias de su fisio-
patologia: Rowe y Noonan consideran que en la etio-
logia esta la alteracion de la direccion de los rectos
lateral y superior, mientras Vankatesh et al lo atribu-
yen a una miopatia mitocondrial especifica y sectorial,
Rutar y Demer lo relacionan a degeneracion del tejido
conectivo orbitario con la edad. Se ha propuesto que
el estrabismo restrictivo es secundario a un sistema
poco funcional de poleas de los musculos extraocula-
res o limitacion mecanica de la motilidad muscular por
herniacion del cono miopico del globo ocular entre los
vientres de los musculos recto superior y recto lateral.

BEEEN o5 ico

Existe una conversion de la funcion del recto lateral de
aduccion a infraduccion, asi como la posicion anormal
de los musculos extraoculares estando el musculo rec-
to lateral desplazado hacia inferior y el recto superior
dirigido hacia nasal. Todo esto lleva a limitacion de la
abduccion y supraduccion.

El diagndstico se realiza por clinica, teniendo |a his-
toria de miopia alta y el estrabismo progresivo como
hallazgos clave. También se puede apoyar el diagnos-
tico con una tomografia de orbitas con cortes axiales y
coronales donde se observe el desplazamiento de los
musculos rectos lateral y superior generando un angulo
obtuso entre ellos, generalmente mayor de 110 grados
y prolapso superotemporal del globo ocular.
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PRESENTACION DEL CASO

Se presentd a consulta una paciente femenina de 45 afios con miopia alta de -25 D y -19 D respectivamente y
con esotropia de 123 DP e hipotropia de aproximadamente 10 DP en el ojo derecho, con marcada limitacion a
la abduccion y supraduccion. Paciente con historia de estrabismo de 8 afos de evolucion de inicio stbito pero
progresivo y con antecedente de dos cirugias de estrabismo en el mismo o0jo hace 2 anos: Reseccion del musculo
recto lateral + Recesion del musculo recto medial y miotomias en ambos musculos. Consulta para reinterven-
cion quirurgica por incapacidad de usar lente de contacto en el ojo derecho debido a la desviacion del mismo. Se
decide realizar reintervencion quirtrgica. Transoperatoriamente se observa que en las ducciones forzadas del ojo
derecho hay limitacion a la abduccion. El masculo recto medial se encuentra a 11 mm del limbo y con mdltiples
adherencias y el lateral a 9 mm del limbo. En el ojo izquierdo el musculo recto medial a 5.5 mm del limbo v el
lateral a 7.00 mm. Por lo cual se hace liberacion de adherencias de muasculo recto medial de ojo derecho, retroim-
plante bimedial con suturas ajustables, reseccion de ambos rectos laterales y procedimiento de Jensen parcial en
el ojo derecho. Durante el seguimiento por un ano la paciente ha permanecido ortotropica.

FIGURA 3

_FIGURA 1 FIGURA 2

e e

Transoperatorio: Inserciones de Suturas ajustables en Procedimiento de
MRL dirigidas a inferior. 0jo izquierdo Jensen parcial

FIGURA4Y 5

Pre operatorio y post operatorio a la semana.
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DISCUSION DEL CASO

La cirugia convencional de estrabismo no es capaz de corregir la desviacion ocular en estos pacientes ya que al
no corregir 1a base fisiopatologica del estrabismo (herniacion del cono midpico), el sindrome de ojo pesado tiende
a recurrir. Existen varias técnicas quirargicas descritas para corregir la herniacion del globo ocular y asi modificar
de manera permanente la posicion del ojo entre las que se encuentran:

Procedimiento de Yokoyama: Consiste en la union de los vientres musculares del recto lateral
y superior sin division muscular ni fijacion escleral, 15 mm atras de su insercion utilizando una
sutura no abserbible 6-0.

Técnica de Yamada: Hemitransposicion del recto superior y lateral combinada con recesion
amplia del recto medial. Se dividen los musculos recto superior y lateral hasta alcanzar 15 mm
de su insercion; se sutura la mitad temporal de recto superior y la mitad superior del recto lateral
a la esclera entre ambos a los 7 mm del limbo y se realiza recesion del recto medial de 8 mm.

Procedimiento de Jensen parcial: Se divide el masculo recto superior y recto lateral por la mitad
desde su insercion hasta el ecuador se yuxtaponen las mitades adyacentes.

Segun el tamario de la desviacion se pueden considerar los distintos procedimientos. En pacientes con esotropias
mayores a 85 DP se han visto mejores resultados usando la combinacion del procedimiento de Jensen Parcial y
recesion de los MRM.

Partial Jensen’s procedure + recession of MR

Yokoyama’s procedure

Yokoyama’s procedure + recession of MR

1 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1
o 10 20 30 40 50 60 70 80 90 100 110 120

Tomado de Y. Su, Q. Sheny X. Fan. “Loop Myopexy Surgery for Strabismus Associated with High Myopia”
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Educacion Médica Continua al servicio de la
oftalmologia guatemalteca

En la era de la tecnologia, la informacion y el internet, caracterizada por su vertiginosa evolucion en todos los
ambitos del conocimiento biomédico, la comunicacion oportuna, rapida y eficiente, juega un papel preponde-
rante en el establecimiento y fortalecimiento de los lazos de confianza entre profesionales.

En este contexto, el Newsletter de la Asociacion Guatemalteca de Oftalmologia constituye un soporte tecnologi-
co que ofrece grandes ventajas, principalmente, a quienes se desempenan en el area de la salud con el objetivo
de mantener un contacto e intercambio periodico de informacion que propicie el enriquecimiento cientifico y la
educacion médica, manteniéndose siempre al dia en las ultimas novedades, estudios clinicos y/o avances en
diferentes topicos.

La Asociacion incorpora esta versatil y eficaz plataforma virtual, con areas de gran interés. Por ejemplo: los
miembros podran requerir bibliografia basica en formato PDF de los temas expuestos en cada namero, realizar
comentarios al respecto, asi como también, revisar novedades de caracter biomedico, contenidos de futuras
reuniones, cursos 0 congresos nacionales e internacionales. Ademas, pone a disposicion de manera practica
y personalizada una completa biblioteca digital a través de la cual se pueden solicitar de forma remota publi-
caciones de prestigiosas revistas cientificas de referencia internacional como: Eye and Vision, International
Ophthalmology, Journal of Cataract & Refractive Surgery, Ophthalmology, Ophthalmology and Therapy, Survey
of Ophthalmology, American Journal of Ophthalmology, Vision Research, entre otras.

El Newsletter llegara via correo electronico a los asociados activos. Esperamos que se abra asi un canal de di-
fusion de conocimiento, destinado a nuestro selecto grupo, en el podamos colaborar a mejorar y actualizar sus
habilidades profesionales y nos permita cimentar relaciones estables y duraderas, que abran nuevas perspec-
tivas a una sociedad cientifica madura y plenamente consolidada, caracterizada por la innovacion y liderazgo.

Dra. Mariamercedes Palma Claudio Monsalves
Asociacion Guatemalteca de Oftalmologia Saval
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TUBERCULOSIS OCULAR:

| Autores: ] Institucion en la que se realizo el trabajo:
 Andrea E. Arriola Lopez MD, MSc e Departamento de Retina
Maestra en Oftalmologia Bascom Palmer Eye Institute
Especialista en Cirugia Vitreo-Retiniana y Uveitis Universidad de Miami, Miller Medical School

Miami, Florida
» Thomas A. Albini MD
Profesor Asociado de Oftalmologia
Especialista en Cirugia Vitreo-Retiniana y Uveitis

Conteo total de palabras: 1792

Tipo de articulo:
Articulo cientifico de revision

La tuberculosis (TB) fue una de las 10 primeras causas de muerte a nivel mundial segun el reporte de la Organiza-
cion Mundial de la Salud (OMS) en 20151. EI 3% de los casos reportados ocurrieron en la region de las Américas.
Segun este reporte, en Guatemala se notificaron 3,381 casos de tuberculosis, siendo el 92% VIH positivo, 93%
con diagndstico de TB pulmonar con 85% de confirmacion bacteriological. El organismo causante es el bacilo
acido-alcohol resistente aerobico obligatorio, Mycobacterium tuberculosis2.3.4. El Centro de Prevencion y Control
de Enfermedades (CDC, por sus siglas en inglés), estima que un tercio de la poblacion mundial esta infectada
con TB, pero solo un 10% desarrollan la enfermedadz2.3. Todos los individuos infectados tienen un 10% de riesgo
de por vida de reactivacion de la infeccion manifestada clinicamente como enfermedad intra o extra toracicas.4.
Su transmision es por via aerosol, causando enfermedad pulmonar, y por diseminacion hematogena afecta el
0jo. Sin embargo, la extension local directa y la respuesta de hipersensibilidad a la infeccion puede resultar en
manifestacion de la enfermedad intraocular25. Puede afectar cualquier estructura del ojo imitando entidades in-
fecciosas y no infecciosas, con tendencia a un curso insidioso y cronicos.6. El involucro ocular se ha reportado
entre 1.4 — 1.8% de los pacientes con enfermedad pulmonar activa, sin embargo, hasta un 60% de los pacientes
sin enfermedad pulmonar activa pueden llegar a presentar hallazgos intraoculares de TB2.3.5.7.8, Dentro de los
factores de riesgo para TB extra pulmonar incluyen: edad mayor de 40 anos, sexo femenino y compromiso del
sistema inmune (VIH positivo)1-5. El diagndstico temprano y certero de la enfermedad asociada o no a VIH y su
tratamiento, limita la progresion y reactivacion de la enfermedad y previene la muerte?.

mm Presentacion clinica

La uveitis asociada a tuberculosis se conoce como “la gran imitadora” por la variedad de presentaciones cli-
nicas®7. Puede presentarse con sintomas uni o bilaterales, ojo rojo, fotofobia y flotadores. Si es bilateral, se
presenta de manera asimetricas.
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| Segmento Anterior:

Uveitis granulomatosa aguda o cronica, asociada a granulomas en el iris y angulo, precipitados queraticos (me-
dianos a grandes “en grasa de carnero”), sinequias posteriores de base amplia e hipopion2.4. Conjuntivitis, flicte-
nulosis, queratitis o escleritis. Membranas pupilares con neovascularizacion y catarata son comuness.

| Segmento Posterior:

El sitio principal de la TB ocular es el cuerpo ciliar y la coroides, por la alta tension de oxigeno que permite el
crecimiento del microorganismo. Puede presentarse como uveitis intermedia de bajo grado, con vitritis, conden-
saciones vitreas (snowballs), envainamiento vascular periférico y granuloma periférico retinocoroideo. La uveitis
posterior es la presentacion mas comun2.4.6,

a. Tubérculos coroideos: Manifestacion mas comun en TB diseminada (30%), nodulos pequefios uni 0
bilateral, multiples, blanco grisaceos a amarillentos, redondos a ovalados, con bordes no definidos, en el
polo posterior, de tamario igual o menor a %2 DD (0.2mm — 3mm) con desprendimiento seroso de retina
circundante. Cuando cicatrizan los margenes se vuelven definidos y el centro se vuelve amarillo o blanco
rodeado de un anillo de pigmentacion periférica que resulta en una cicatriz atrofica2-4.6.

b. Tuberculoma coroideo: Se puede localizar en cualquier sitio en la coroides (macula, polo posterior,
ecuador, yuxtapapilar), unilateral. Se presenta como una masa grande solitaria que semeja un tumor
(Figura 1). Es una lesion amarillenta subretinina rodeada de desprendimiento exudativo de retina, asociado
a hemorragias y pliegues retinianos en la superficie. Mide entre 4-14 mm24.6,

Absceso subretiniano: Es una lesion amarillenta (necrosis por licuefaccion) con inflamacion vitrea escasa.
Al cicatrizar muestra hiperpigmentacion y atrofia. Puede desarrollar neovascularizacion2.4.

d. Coroiditis con patron serpiginoso: Se presenta como inflamacion cronica, bilateral recurrente de la
coriocapilaris, coroides y epitelio pigmentario de la retina. Presenta tres patrones2.4.6.9:

i Lesiones discretas, multiples, redondas a ovales al inicio, que confluyen en
conforme progresa, con bordes activos similares a la coroiditis serpiginosa.

Placas difusas confluentes con bordes definidos con progresion ameboide.
Cicatrices inactivas

i

fi.

e. Vasculitis retiniana: Involucra principalmente las vénulas. Incluye vitritis, hemorragias retinianas,
neovascularizacion y neuroretinitis. Se caracteriza por areas extensas de no perfusion capilar (naturaleza
oclusiva); por lo que puede causar oclusiones vasculares importantes, edema macular quistico,
neovascularizacion retiniana y de nervio dptico, hemorragia vitrea, desprendimiento traccional de retina
y glaucoma neovascularz-4.6,

f. Enfermedad de Eales: Descrita en adultos jovenes de sexo masculino, en la tercera y cuarta década
de la vida, asociada a cefalea, desordenes de la circulacion sanguinea, constipacion y epistaxis. Se
caracterizada por periflebitis, no perfusion capilar, neovascularizacion, hemorragias vitreas recurrentes y
proliferacion fibrovascular2.4.6.

0. Neuroretinitis y neuropatia Optica: Puede presentarse como papilitis, papiledema, neuritis Optica y
tubérculos del nervio Optico; neuritis retrobulbar, neuroretinitis o aracnoiditis2.4.6.

h. Endoftaimitis y panoftalmitis: Puede presentarse con hipopion y abscesos subretinianos. Puede involucrar
la esclera y conllevar a rupturas de la pared del globo o calcificacion en casos avanzados24.

En pacientes inmunocomprometidos se presenta como nodulos e infiltrados coroideos extensos, vitritis severa,
endoftalmitis, coroiditis, y neuritis optica bilateral. Los hallazgos de la uveitis por recuperacion inmune varian am-
pliamente incluyendo uveitis anterior, vitritis, papilitis, panuvetitis, neovascularizacion retiniana y de nervio optico,
desprendimiento de retina, traccion vitreomacular y agujero macular2s.
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== Hallazgos en estudios de imagenes2.4.6

a. Angiografia con fluoresceina: Los tubérculos coroideos se muestran como lesiones hipofluorescentes
en fases tempranas e hiperfluorescentes en fases tardias. Tubérculos inactivos se muestran
hiperfluorescentes. Los tuberculomas se muestran hiperfluorescentes en fases tempranas con “pooling”
en fases tardias correspondiente al desprendimiento seroso circundante. La coroiditis con patron
serpiginoso muestra hipofluorescencia inicial en los bordes activos e hiperfluorescencia tardia con tincion
difusa en los bordes activos. En lesiones inactivas se muestra con bordes hiperfluorescentes con centros
menos hiperfluorescentes (Figura 2a). La vasculitis retiniana revela tincion y fuga de las paredes de los
vasos principalmente de las venas, y areas de no perfusion capilar.

b. Angiografia con verde de indocianina: Los tuberculos coroideos muestran hipocianecencia en fases
tempranas e intermedias. Se vuelven iso — hipercianescentes con un centro hipocianescente en fases
tardias. En la coroiditis con patron serpiginoso las lesiones se ven hipocianescente durante todo el estudio
(Figura 2b).

¢. Autofluorescencia: Mas atil en la coroiditis con patron serpiginoso. Progresa de un area pobremente
definida hiperautofluorescente en los estadios agudos, a un halo bien definido hipoautofluorescente
que rodea un area hiperautofluorescente en estadios subagudos y finalmente progresa a un area
hipoautofluorescente uniforme al resolverse (Figura 3).

d. Tomografia de coherencia optica (OCT): Confirma la presencia de desprendimiento retiniano exudativo.
Revela la disrupcion de |a retina externa e hipereflectividad en las capas externas y coroides involucradas
(Figura 4).

€. Ultrasonido: Los abscesos y tuberculomas muestran reflectividad interna moderada-baja en el modo A, y
se observa como una masa solida elevada en el modo B.

== Diagnostico Diferencial

Sifilis, sarcoidosis, brucellosis, neoplasias (retinoblastoma, melanoma maligno, linfoma o metastasis),
toxoplasmosis, histoplasmosis, coroiditis multifocal con panuveitis, o coroiditis autoinmune serpiginosa4.s.

== Definicion de caso

Criterios clinicos y de laboratorio4.

a. Test de tuberculina positivo

b. Signos y sintomas compatibles con tuberculosis

¢. Respuesta al tratamiento con dos 0 mas drogas anti tuberculosis
d

Evaluacion diagnostica completa (incluye examen de esputo, rayos x, tomografia computarizada,
resonancia magnética)

Signos oculares consistentes con tuberculosis, incluyen la presencia de células en camara anterior o vitreo en
conjunto cons3:

a. Sinequias posteriores amplias

b. Perivasculitis retiniana con o sin cicatrices corioretinianas
c. Coroiditis multifocal

d. Granuloma coroideo (tnico o maltiple)

e. Granuloma del nervio dptico

f. Neuropatia optica
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Criterios diagnosticos de laboratorio4:
a. Aislamiento de M. tuberculosis en un espécimen clinico.
b. Demostracion de M. tuberculosis de un espécimen clinico por prueba de amplificacion de acido nucléico.

a. Prueba de Mantoux/Derivado purificado de la proteina (inyeccion intradérmica)2-5:
Interpretacion a las 48-72 horas:

¢ Menos de 5mm es negativo

& 5-10mm es positivo en pacientes con VIH positivo, en pacientes en contacto
cercano con pacientes infectados con TB o aquellos con hallazgos de TB
inactiva en la radiografia de torax.

& Mas de 10mm es positivo en pacientes residentes en areas de alta inciden-
cia, empleados de alto riesgo (personal de salud).

Es una prueba subijetiva de baja sensibilidad y especificidad. Falsos positivos pueden ocurrir en personas expuestas
a otras especies de micobacterias o hayan recibido la vacuna BCG2-5.

b. Radiografia o tomografia computarizada de torax24. Provee evidencia activa de lesiones primarias,
cicatrices o reactivacion. Todo resultado positivo debe derivar a pruebas de esputo para descartar
actividad. Un resultado normal no descarta TB intraocular.

Serologia para la deteccion de anticuerpos o antigenos4.

d. Medicion de liberacion de interferon (IGRA)2-4: Ensayos in vitro que miden la liberacion de interferon
por celular T sensibilizadas después de la estimulacion por los antigenos de M. tuberculosis. (Kits
disponibles: T-SPOT.TB test (Oxford Immunotec Ltd, Oxford, UK) y QuantiFERON --TB GOLD (QFT-
G:Cellestis Ltd, Carnegie, Australia)). La CDC en 2007 actualizd las guias de manejo sugiriendo una
estrategia diagnostica en dos pasos: realizar la prueba de Mantoux, y si es positiva 0 indeterminada,
realizar IGRA confirmatoria; sin embargo, en 2017 la CDC recomendo utilizar IGRA como herramienta de
tamizaje reemplazando la prueba de Mantoux. Falsos positivos se han reportado en 41% en personal de
salud y hasta un 80.5% en pacientes VIH +.

e. Reaccion de cadena de polimerasa (PCR)2.3.7: Util con muestras de vitreo de pacientes con corioretinitis
con patron serpiginoso y en muestas de liquido subretiniano (células de EPR actiian como reservorios de
M. tuberculosis). Se caracteriza por su alta sensibilidad (77.7%) y especificidad (100%). Puede resultar
falsos negativos a causa de la escasez de microorganismos en el humor acuoso y vitreo en 1as uveitis
asociadas a TB.

f. Estudios histologicos23.7: Microscopia con evidencia de bacteria acido-alcohol resistente o cultivo
Lowenstein-Jensen de fluidos intraoculares u otros tejidos.

¢ La mayoria de las veces el diagnostico es presuntivo, lo cual hace dificil decidir si el paciente tiene
0 no uveitis asociada a TB. Por lo que es se recomienda el abordaje en conjunto con un experto en
enfermedades infecciosas.

» La CDC recomienda la terapia de cuatro drogas (isoniazida, rifampicina, pirazinamida y etambutol) por
dos meses, sequido por 4-7 meses adicionales de terapia dual con isoniazida y rifampicina.
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» Duracion: 9-12 meses. La CDC recomienda tratamiento prolongado a pacientes con respuesta lenta a
tratamiento.

» Tratamiento para tuberculosis resistente a multiples medicamentos: Rifabutin, fluoquinolonas, interferon
gamma y linezolid.

» Efectos adversos oculares: Neuritis Optica, discromatopsia rojo-verde, escotomas centrales, edema de
nervio 6ptico, hiperemia del nervio ptico, hemorragias peripapilares en astilla, atrofia dptica, edema de
retina y cambios pigmentarios foveales.

« Esnecesario el uso de piridoxina (vitamina B6) en pacientes bajo tratamiento con isoniazida para prevenir
neuropatia periférica.

» Es critico evitar el uso de corticosteroides si no se ha establecido la terapia antituberculosa (ATT) por
riesgo a progresion y diseminacion de la infeccion. Pueden utilizarse en casos de coroiditis, causando un
empeoramiento paradajico tras el inicio de ATT (10-23% de los casos)3,9.

« Puede darse abordaje quirurgico (vitrectomia via pars plana) en pacientes con endoftalmitis por TB.

« Larespuestaterapéutica debe ser evaluada a las 4- 6 semanas de su inicio, importante para la confirmacion
diagnosticas.”.9.

Figura 1

Figura 2

i -
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| Leyendas de Figuras

Figura 1. (a) Fotografia a color de campo amplio muestra tuberculoma inactivo posterior a ecuador, superior a arcada temporal
superior de OD. (b) Acercamiento de la lesion en (a). Cortesia de Dra. Clara Valor Sudrez, Unidad de Oftalmologia, Hospital
Universitario Clinico San Carlos; Madrid, Espana.

Figura 2. Lesiones inactivas en patron serpiginoso de OD muestra en estudio simultaneo en fases tardias (a) hiperfluorescen-
cia en angiografia con fluoresceina y/e (b) hipocianescencia en angiografia con verde de indocianina.

Figura 3. Fotografia de autofluorescencia de OS muestra hipoautofluorescencia de lesiones inactivas maculares.

Figura 4. SD-OCT de OD muestra la desorganizacion de las capas externas de la retina de las lesiones maculares que se
muestran en la figura 2.
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"~ ZIKA EN EL SALVADOR 57

El virus del Zika, un flavivirus neurotropico, se identifico por primera vez en 1947 entre los monos Rhesus
de Africa.! Este virus esta filogenéticamente relacionado a los virus del Dengue, Fiebre Amarilla, Encefalitis
ESA, y del Nilo Occidental. Hay tres subtipos; de los cuales el asiatico es el que circula actualmente en
Ameérica. En 2014, se informo sobre el primer reporte del virus del Zika que circula en las Américas, en la
Isla de Pascua.2 Sin embargo aun no se asociaban los casos de microcefalia con el virus del Zika, hasta
Noviembre de 2015, cuando el Ministerio de Salud de Brasil y la Organizacion Mundial de la Salud 3 infor-
maron la asociacion de esta malformacion con la infeccion por el virus del Zika intrauterina, al estudiar el
un aumento inusual en los casos de microcefalia en el noreste de Brasil.

Introduccion

Para Febrero de 2016 la Organizacion Mundial de la Salud declara al Zika una emergencia de salud publica de im-
portancia internacional 4, por las anomalias congénitas y los sindromes neuroldgicos posiblemente relacionados.

La enfermedad se transmite a través de la picadura de los mosquitos Aedes aegipty (America) y Aedes al-
bopictus (Asiay Africa). Se ha reportado ademas transmision vertical, sexual y por transfusion sanguinea. 5

Referente a la patogenia Infecta las células dendriticas, ganglios linfaticos y al torrente sanguineo. La repli-
cacion viral se realiza a nivel del citoplasma celular; se han encontrado antigenos del virus en los ntcleos
de células infectadas.6
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llustracion 1: Linea del tiempo evolucion del virus del Zlka a nivel mundial, Fuente: Elaboracion propia de Francisco Monico.

Objetivo

Describir los hallazgos oculares en pacientes neonatos evaluados producto de mujeres embarazadas con sos-
pecha de Zika, con control neonatal en la consulta del Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom y su segui-
miento pediatrico con valoracion ocular completa con dilatacion pupilar y documentacion fotografica.

llustracion 2: Zika en EL Salvador, Fuente. Elaboracion
propia de Francisco Monico
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Metodologia

Los criterios de inclusion del estudio fueron recién nacidos que presentaron malformaciones congénitas y afec-
cion neurologica a partir del mes de Junio de 2016, consultantes de la red nacional de hospitales de El Salvador,
referidos al Hospital Nacional del Nifios Benjamin Bloom en el Departamento de San Salvador, El Salvador; para
comprobacion previo a diagnostico final de presencia de virus de Zika. Encontrandose 25 casos para estudio.

Evaluacion

Los 25 casos encontrados fueron atendidos multidisciplinariamente por neonatologia, neurologia pediatrica,
oftalmologia pediatrica y tamizaje auditivo del Hospital de Nifios Benjamin Bloom segun lineamientos dados por
el Ministerio de Salud de la Republica de El Salvador (MINSAL) a partir del 2016 7.

Asi mismo se les realizo el algoritmo de TORCHS (toxoplasmosis, VIH, rubeola, citomegalovirus, herpes simple, si-
filis y Zika) y la muestra seroldgica (en suero u orina) de 5 a 7 ml con técnica Elisa para detectar Ac IgM para Zika en
mujeres embarazadas a partir del 6° dia de sintomas agudos y las prueba virales: RT-PCR fase aguda (RNA viral).

Estadisticas

El grafico presenta comparativamente los pacientes recibidos durante los anos 2015y 2016 en H.N.B. Bloom
con diagnosticos de “microcefalia”, siendo 208 versus 166 correspondientes a cada ano.

Se observa que el predomino de referidos fue del sexo masculino, para los dos anos y el predominio de referen-
cia fue de la Zona Metropolitana de EI Salvador (San Salvador y Cuscatlan).

PACIENTES RECIBIDOS EN H.N.N.B.BLOOM

CON DIAGNOSTICO DE MICROCEFALIA DURANTE EL ARIO DE

2015 Y 2016
m PACIENTES 2013

23

7723

19 5
W*‘f' rrflw?”

N
-,c-“' R --, \\!i' CAaE S P j!' &
td & Ll » FE
& & Q} o & & &5

llustracion 3: Grafico comparativo. Fuente: Elaboracion propia Dra. Daisy Guardado C.

Resultados

Dentro de los 25 casos estudiados con Microcefalia causada presumible por la infeccion del virus Zika se in-
cluyen los hallazgos: retinopatia en torpedo, cambios vasculares, hemorragia retiniana, atrofia corioretiniana,
cicatriz macular, dispersion pigmentaria, hipoplasia de nervio optico, hiperpigmentacion periférica de |a retina.
Dos caos de estrabismo y un caso de uveitis.

En la edad gestacional entre 30 y 40 semanas se detectaron mediante estudios ecograficos y del perimetro
craneoencefalico, alteraciones de tomografia cerebral. Encontrando en su mayoria ausencia de cuerpo calloso,
ventriculomegalia y calcificaciones cerebrales.

Al' momento se han comprobado oficialmente por el Ministerio de Salud de la Republica de El Salvador (MIN-
SAL): 4 casos reportados en todo El Salvador.

Basandose en los lineamientos técnicos para la atencion integral de personas infectadas con el virus Zika,
determinando un cuadro clinico que manifiesta un periodo de incubacion de 3 a 12 dias, incluyendo exantema
maculo papular pruriginoso, conjuntivitis no purulenta, con o sin fiebre, cefalea, astenia, edema en manos pies
y dolor retro orbitario.
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El virus del Zika se ha convertido en una verdadera amenaza para la salud.

Al realizar la tomografia de coherencia optica se han identificado hallazgos de repercusiones graves a la
retina, incluidas las capas interna y externa, y las coroides. Generando un marcado impedimento visual
congénito creado por una variedad de anomalias en la afeccion intrauterina por el virus del Zika.

La cura para el virus del Zika aun no existe, sin embargo se encuentra en proceso de estudio y desarrollo.

La evolucion de los pacientes afectados por el virus del Zika, debe ser observado continuamente para
evaluar el comportamiento del desarrollo.

Partiendo de lo que sabemos sobre infecciones similares, una vez que una persona ha sido infectada con
el virus del Zika, es muy probable que él o ella estén protegidos ante una futura infeccion de zika 8.

Sugerencias y Recomendaciones

* Control de vector y vigilancia e investigacion epidemiolégica.
* Respuesta y vigilancia materna infantil.
* Seguimiento y monitoreo de rapidos defectos del nacimiento.

* Tomar las medidas Preventivas para la Embarazada y sus familias (con la tnica
excepcion de la vigilancia de complicaciones obstétricas y la asociacion del virus con
malformaciones congeénitas).

Conclusion

» Es importante recalcar la Edad Gestacional y Estudio Ecografico y del Perimetro
 Craneano o Cefalico, depende de una correcta valoracion de Edad Gestacional.

« Se debe sospechar MICROCEFALIA POR ULTRASONOGRAFIA.

Dificultades de busqueda de casos NUEVOS.

No sequir lineamientos.

No se cumple equipo integral de estudio.

Citas tardes.

Seguimiento de caso.

No hay apoyo familiar.

Dificultades diagnosticas de laboratorio y de imagenes.

1Dick GW, Kitchen SF, Haddow AJ. Zika virus, I: isolations and serological specificity. Trans R Soc Trop Med Hyg. 1952;46(5):509-520.

2 Petersen LR, Jamieson DJ, Powers AM, Honein MA. Zika virus. N Engl J Med. 2016;374(16):1552-1563.

3 World Health Organization (WHQ). Epidemiological alert: neurological syndrome, congenital malformations, and Zika
virus infection. Implications for public health in the Americas. http://www.paho.org/hq/index.php?option=com_doc-
mané&task=doc_view&Itemid=270&gid=32405&lang= en Published December 1, 2015. Accessed May 26, 2016.

4 World health Organization (WHO).WHO Director-General summarizes the outcome of the Emergency Committee regar-
ding clusters of microcephaly and Guillain-Barré sindrome. htfp.//www.who.int/mediacentre/news/statements/2016/
emergency-committee-zika-microcephaly/en/ Published February 1, 2016.
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5y6 Ministerio de Salud. Viceministerio de Politicas de Salud. Viceministerio de Servicios de Salud. Direccion de Regu-
lacion y Legislacion en Salud. San Salvador, El Salvador. C.A.“Lineamientos técnicos para la atencion integral de per-
sonas con zika.” Marco conceptual. Publicado en Julio de 2016. http.//asp.salud.gob.sv/regulacion/pdf/lineamientos/
lineamientos _tecnicos_atencion_integral zika_v2.pdf

7 Ministerio de Salud. Viceministerio de Politicas de Salud. Viceministerio de Servicios de Salud. Direccion de Regu-
lacion y Legislacion en Salud. San Salvador, El Salvador. C.A.“Lineamientos técnicos para la atencion integral de per-
sonas con zika.” Publicado en Julio de 2016. http://asp.salud.gob.sv/regulacion/pdf/lineamientos/lineamientos_tec-
nicos_atencion_integral_zika_v2.pdf

8 Centros para el Control y la Prevencion de Enfermedades. Microcefalia y otros defectos congénitos. El Zika y la micro-
cefalia .Publicado 9 de agosto de 2017. https://espanol.cdc.gov/enes/zika/healtheffects/birth_defects.htm/
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La retinosquisis ligada al cromosoma X (XLRS) es una degeneracion vitreorretiniana heredada de forma recesiva,
caracterizada clinicamente por una esquisis foveal con afectacion periférica en la mitad de los casos. En etapas
avanzadas, las complicaciones pueden incluir hemorragia vitrea, desprendimiento de retina y glaucoma neovascu-
lar. Presentamos el caso clinico de un paciente masculino de 10 afnos con retinosquisis ligada a X de presentacion
infantil, diagnosticada tardiamente.

PALABRAS CLAVE: retinosquisis, agujero macular, nistagmus, estrabismo.

INTRODUCCION |

La retinosquisis ligada al cromosoma X es una distrofia retiniana poco comun, que generalmente se presenta
cuando se observa una deficiencia de vision en el aula de la escuela o en un examen visual periodico. La
caracteristica principal es la retinosquisis foveal e inicia con disminucion de la agudeza visual, flotadores,
estrabismo e nistagmus especialmente en la presentacion en la edad temprana (1, 2).

En la mitad de los casos, hay afeccion periférica. También puede presentar un revestimiento perivascular, pa-
trones dendriticos, neovascularizacion, manchas pigmentarias, entre otros. Los cambios histologicos mues-
tran division de la retina sensorial (3). Durante muchos anos se considerd que esta separacion se producia en
la capa de fibras nerviosas y la membrana limitante interna con la sospecha de un posible defecto en la capa
de células de Miiller. Pero recientemente y el advenimiento de la tecnologia de la tomografia de coherencia
oOptica macular (OCT) de dominio espectral de alta definicion, se ha revelado que la division se ve con mayor
frecuencia en la capa nuclear interna (1).
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PRESENTACION DE CASO CLINICO

Un nifio de 10 afos consultd a la clinica de oftaimologia pediatrica porque el maestro de la escuela le dijo a su ma-
dre que estaba teniendo problemas en la clase y que probablemente necesitaba gafas. Estaba totalmente asinto-
matico y no tenia precedentes de importancia ni antecedentes de prematurez. La madre solo referia que él siempre
fue asi, y desde que era pequeno tenia problemas para encontrar cosas y su mirada se desviaba por momentos.
El nifio tenia agudeza visual no corregida de 20/200 0D y 20/150 OS, presion intraocular normal y refraccion bajo
cicloplegia de + 6.75-1.75 x 105°0D y + 6.50-0.50 x 80 ° 0S, la cual no mejoraba. Presentaba un nistagmo
latente y un estrabismo. El segmento anterior estaba dentro de limites normales. La oftaimoscopia indirecta en el
ojo derecho revelo un revestimiento perivascular y en el area macular una atrofia amarillenta con aspecto de "co-
bre batido", aproximadamente de 2 discos de diametro (DD), con bordes irregulares y cambios pigmentarios en el
epitelio pigmentario de la retina (EPR) (Figura 1A). La oftalmoscopia indirecta en el ojo izquierdo también mostro
un revestimiento perivascular, con una lesion que sugeria un agujero macular completo de 1DD (Figura 1B).

No se encontraron hemorragias asociadas lo cual redujo los posibles diagnosticos diferenciales. Luego, se ordend una
OCT macular para ambos ojos (Figura 2A, 2B), que ayudo a concluir con el diagndstico de retinosquisis ligada a X.

DISCUSION DEL CASO ||

Retinosquisis ligada a X (XLRS) también llamada reti-
nosquisis hereditaria congénita, velo vascular congénito
0 enfermedad quistica de la retina en nifios, es una afec-
cion bilateral heredada de forma recesiva (1,2,3). Fue
descrita por primera vez por Hass en 1898 (1). Es una
enfermedad rara que afecta aproximadamente a 1 de
cada 120,000 pacientes masculinos (4,5). En este caso
clinico presentamos un paciente con una retinosquisis
ligada a X que se diagnostico por medio de tomografia
de coherencia optica de dominio de espectro. Durante
su consulta, el nifio de 10 afios tenia nistagmo de corta
amplitud con estrabismo, que se correlaciona con la lite-
ratura cuando esta entidad esta presente a una edad tan
temprana o al nacer. Incluso con la aparicion temprana
de los sintomas presentados en este caso, el diagnos-
tico se hizo tardiamente. La XLRS es una degeneracion
vitreorretiniana caracterizada clinicamente por la esqui-
sis foveal que también afecta la periferia en aproximada-
mente la mitad de los casos; el paciente presentado no
tenia dano periférico. EI gen responsable (RS1) se ha
descrito en la banda cromosémica Xp22. Este gen con-
tiene 223 amino proteinas, que tienen un papel impor-
tante en la adhesion celular. Esto puede explicar por qué
la esquisis puede ocurrir en multiples capas en la retina.

Clinicamente, la XLRS inicia con disminucion de a agu-
deza visual, flotadores, estrabismo, nistagmo o como
hallazgo aislado durante el examen de rutina. La enfer-
medad progresa rapidamente durante los primeros 5
anos de vida, luego se vuelve estacionaria aproxima-
damente a los 20 arios de edad (1,3). La pérdida visual
progresiva se debe a atrofia macular, hemovitreo o des-
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prendimiento de retina. Ya que agujeros lamelares en la
poblacion pediatrica son poco comunes, se investiga-
ron otras causas sin resultados positivos. Luego, las
imagenes del OCT mostraron la division de las capas
de la retina y una rotura de un quiste que se correlacio-
no con el agujero lamelar descrito anteriormente (Fig.
B. 1,2). La agudeza visual en estos pacientes varia de
20/70 y se estabiliza en 20/200 o peor. Puede presen-
tarse en adultos jovenes y en nifos, o incluso al mo-
mento del nacimiento manifestandose con estrabismo
y/0 nistagmo (2), como el paciente en este caso.

Se ha demostrado histopatologicamente que la sepa-
racion o fragmentacion de las capas de la retina se
produce en la capa de fibras nerviosas (CFN) y se lo-
caliza con frecuencia inferior y temporalmente (2,4,6),
pero estudios recientes muestran que CFN y la capa de
células ganglionares son relativamente resistentes a la
formacion de quistes en la macula (1). El polo posterior
puede simular un edema macular quistico o una lesion
bulosa, pero la forma congénita no se extiende a la ora
serrata. La evolucion puede ser asimétrica en cada o0jo.
Se debe informar explicitamente al paciente o padres
del mismo sobre la etiologia de la enfermedad y qué
esperar, asi como las otras presentaciones posibles:
membranas, condensaciones vitreas, traccion vitre-
orretiniana, revestimiento perivascular, degeneracion
dendritica y atrofia parcial del nervio dptico (4,6). Debe
también considerarse las complicaciones mas comu-
nes entre ellas: hemorragia vitrea (20%), agujero ma-
cular, desprendimiento de retina (debido a la traccion
vitreorretiniana) y glaucoma neovascular (7).
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La oftalmoscopia indirecta en el ojo derecho revelo
un revestimiento perivascular con una atrofia
amarillenta y una lesion de aproximadamente
2DD en el drea macular, con bordes irrequlares y
cambios pigmentarios en el RPE.

ve¢ vdnald

OCT macular del ojo derecho SOCT Copernicus
Optopol Technology Mostrando division de la retina
sensorial en la capa nuclear interna.

41 vdnaid

La oftalmoscopia indirecta en el ojo izquierdo
también mostro un revestimiento perivascular, con
una lesion que sugeria un agujero lamelar.

4c vdnaid

OCT macular del ojo izquierdo SOCT Copernicus
Optopol Technology Mostrando una division de la
retina sensorial en la capa nuclear interna con una
ruptura de quiste.
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