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La Revista Oftálmica, comenzó a publicarse hace aproximadamente 3 años, y desde entonces ha sido 
la única publicación de su tipo en Guatemala. Sin embargo, su existencia está en riesgo, no digamos 
su consolidación. 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 clínica, a documentar lo que hacemos; los casos interesantes, los 
proyectos, lo innovador. Tenemos que dejar de ver la revista como algo secundario a nuestra práctica 
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 países. 

De seguir como hasta ahora, el mejor escenario para la revista es la SOBREVIVENCIA, más no el 
DESARROLLO. ¡Ayudemos todos! Unámonos como gremio y hagamos de Oftálmica una publicación 
de calidad, una publicación constante, una publicación digna. Solo así, podremos algún día iniciar el 
proceso de indexación. Seamos conscientes que estos cambios, no son responsabilidad exclusiva de 
la Junta Directiva; es responsabilidad de todos los asociados. La participación 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 cirugía.

Obtener la indexación del más alto nivel es más que un sueño, es una meta. Por lo que nuevamente 
convocamos a todos los oftalmólogos asociados y a los socios en entrenamiento a colaborar. Démosle 
un nuevo impulso a Oftálmica y juntos llegaremos a esta meta.

Dra. Mariamercedes Palma

3



MÁS ALLÁ DE LAS 400UM:
PRONÓSTICO VISUAL Y RESOLUCIÓN ANATÓMICA 

POSTOPERATORIA DE AGUJERO MACULAR IDIOPÁTICO
Dra. Gómez H., Ma. Inés

Residente de cuarto año, Hospital de Ojos y Oídos
“Dr. Rodolfo Robles Valverde”, ICV, Guatemala, 

Guatemala.

Dra. León N., Lilyan
Residente de cuarto año, Hospital de Ojos y Oídos
“Dr. Rodolfo Robles Valverde”, ICV, Guatemala, 

Guatemala.
Agradecimientos especiales: Dr. Salcedo, Hugo. Médico Oftalmólogo – Retinólogo. 

El agujero macular (AM) constituye una maculopatía caracterizada por dehiscencia 
de retina en la zona foveal, que varía 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 aparición, los agujeros maculares pueden ser idiopáticos y no idiopáticos.  A lo largo 
de los años, se pensó que la principal causa de agujero macular eran los traumas oculares. Hoy en día se conoce 
que más del 80 % son idiopáticos y solo menos del 10 % están 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 
años de edad o más 3,5,6. La incidencia de AMI es mucho mayor en mujeres que en hombres, con una relación 
3:1.6,8,9. El AMI generalmente es unilateral, aunque puede ser bilateral hasta en el 29 % de los casos.

La fisiopatología del agujero macular idiopático se debe a la relación entre múltiples causantes, tales como los 
cambios vasculares coroideos, degeneración quística de la retina, invasión de células de müller a la corteza 
prefoveolar que causa remodelación y contracción celular dando lugar a una tracción tangencial en la foveola y 
dehiscencia, además de la tracción por deshidratación de la hialoides posterior sobre la retina foveal interna que 
hace que se separe, formando el agujero macular. 

El diagnóstico puede ser orientado por la clínica, en la que se presenta disminución de la agudeza visual, que en 
agujeros maculares inminentes tiende a estar entre 20/25 y 20/50 y aquellos de espesor total varía entre 20/80 a 
20/200; además de la presencia de metamorfopsias severas, y/o escotoma central muy sintomático. Otros, test 
de Watzke-Allen, estudio de angiofluoresceína y OCT macular.

INTRODUCCIÓN

Estadío 1A: Formación de quiste incipiente que ocupa porción interna del tejido foveal. 

Estadío 1B: Agujero inminente, aumento del espacio quístico hacia las capas externas. 

Estadío 2: Apertura excéntrica del techo del agujero y presencia de un opérculo. Espacios quísticos en los 
borde del agujero. 

Estadío 3: Espesor total. Diámetro mayor de 400 micras. Separación del vítreo posterior a nivel foveal. 

Estadío 4: Espesor total, separación completa del vítreo a nivel del polo posterior incluyendo la cabeza del 
nervio óptico (anillo de Weiss visible).2

•

•

•

•

•

Clasificación:

Estadío del agujero macular por OCT (Gass)
La clasificación en estadíos evolutivos para el AMI por OCT:
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RESUMEN

FIGURA 1

Clasificación orientada en la medición de la base del agujero macular por Tomografía de Coherencia Óptica:

Sistema de clasificación de agujero macular de espesor total basado en Tomografía de Coherencia 
Óptica (OCT) (tamaño del agujero, con presencia o ausencia de tracción vitreomacular)

Agujero pequeño

Agujero mediano

Agujero grande

< 250um

250um – 400um

> 400um

La Academia Americana de Oftalmología, basada en la evidencia de estudios clínicos prospectivos aleatorios, 
sugiere tratamiento quirúrgico a los pacientes portadores de AMI completo.3 

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

Establecer el porcentaje de cierre anatómico y mejora de la agudeza visual postquirúrgico de agujero 
macular idiopático mayor de 400um, en pacientes de la clínica de Retina – Vítreo, del Hospital Dr. Rodolfo Robles V.

Estudio retrospectivo descriptivo de 17 pacientes, a quienes se les realizó Vitrectomía vía pars 
plana + peeling de membrana limitante interna + taponamiento con gas (C3F8) por agujero macular idiopático de 
la clínica de Retina – Vítreo del hospital Dr. Rodolfo Robles V. en el periodo de 2015 – 2016.

El éxito anatómico fue del 59% a los seis meses post intervención con una mejoría del mismo 
porcentaje en cuanto a la agudeza visual final.  Previo al procedimiento quirúrgico, la agudeza visual promedio 
fue de 1.09 logMAR; de lo cual el 59%, posterior a la realización de vitrectomía + peeling de membrana limitante 
interna + taponamiento con gas (C3F8), fue de 0.58 logMAR, siendo estadísticamente significativo (p 0.0006) en 
aquellos pacientes que presentaban un agujero macular idiopático mayor de 400um.

El promedio del tamaño de la base del agujero macular idiopático fue de 927um, por OCT; de los cuales, quienes 
tuvieron tamaños más cercanos a las 400um presentaron una mejoría significativa (p 0.004) en cuanto al cierre 
anatómico y la agudeza visual, tal  como se mencionó anteriormente.  De los 17 pacientes el 70% comprende 
entre los 60 y 70 años, de los cuales 65% correspondió al sexo femenino. 

Objetivo:

Métodos:

Resultados: 

Paciente con agujero macular idiopático mayor de 400um en ojo derecho (A); 
resultado anatómico por OCT posterior a la intervención quirúrgica (B).

A B
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UN PASO FIRME EN
LA DIRECCIÓN
CORRECTA

Dra. Pilar Alonzo, Dra. Eileen Rinze

En el año 2016 la Sociedad Guatemalteca de Glaucoma convocó a los miembros de la AGO y oftalmólogos en 
general a reportar los casos de glaucoma secundario a esteroides que acudieran a su consulta.  Ante la falta de 
estadísticas nacionales sólidas y confiables, el único indicador del impacto de esta patología es nuestra prác-
tica diaria.   ¿Cuántos casos de glaucoma terminal por esteroides hemos atendido?,  ¿Cuántos pacientes con 
ceguera o baja visión por un dependiente de farmacia” bien intencionado” o por un paciente a quien el sistema 
le permitió auto medicarse? 

La convocatoria, primera en su tipo, fue bien acogida y difundida por la revista “Oftálmica”.   El entusiasmo 
del gremio, tanto en el interior del país como en la capital, permitió un flujo rápido de casos para reportar.  El 
traslado de la información recibió el apoyo de amigos en la visita médica y el análisis de boletas el apoyo de 
jefes y residentes en los distintos postgrados.  Cada uno de los casos captados fue informado al subcomité de 
Fármacovigilancia del Hospital Roosevelt (parte del comité de Farmacia y Terapeútica 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 logró una 
reunión entre   miembros de la Sociedad Guatemalteca de Glaucoma y representantes del Programa Nacional 
de Farmacovigilancia con el Ministerio de Salud, en donde se evidenció que la ley contemplaba a los esteroides 
como un medicamento regulado y de venta bajo receta médica.  Según explicaron el problema no estaba en la 
ley sino en su ejecución.  La alternativa posible planteada en dicha reunión 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 reunión 
no era muy alentador, solo nos quedaba seguir reportando casos nuevos.

El reporte de 33 casos nuevos en la siguiente sesión del subcomité del Hospital Roosevelt permitió que el 
Centro Guatemalteco de Información de Medicamentos de la Facultad de Ciencias Químicas y Farmacia de la 
Universidad de San Carlos de Guatemala (CEGIMEN) adoptara medidas de hecho inmediatas.  Por indicación 
directa de CEGIMEN, actualmente y desde el año 2016 los EPS de la facultad de Química Farmacéutica de la 
USAC imparten un módulo de los riesgos asociados al uso de esteroides que se imparte a los técnicos de far-
macia del país.  Esta ya era una pequeña gran batalla ganada.   

El 27 de Octubre del año 2016 un grupo de oftalmólogos de  la Sociedad Guatemalteca de Glaucoma fue 
invitado a participar en el foro “Cambios en la Regulación de Medicamentos Oftálmicos que Contienen Esteroi-
des, ¿Necesarios o no?”. Dicho foro  incluyó el testimonio de un paciente afectado, hecho que causó mucho 
impacto en  los miembros de la Escuela de Química Farmacéutica y los profesionales del Colegio de Químicos 
Farmacéuticos del país.  Hasta esa fecha se habían reportado más de 130 casos de pacientes con glaucoma 
secundario a esteroides. 
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Las estadísticas más relevantes de un muestreo de 157 boletas recolectadas hasta el 2017 son las siguientes:
53% son del área rural 
63% lo utilizó por ojo rojo 
La molécula más utilizada fue la dexametasona ( 86% de los casos)
Aunque un 43% de los pacientes tenían una agudeza visual de 20/40 o 
mejor,  71% eran legalmente ciegos por  campimetría
Indicación del esteroide: 
     • Automedicación 47%
     • Por dependiente de farmacia 31% 
     • Receta médica 22%   
La presión intraocular promedio al momento del diagnóstico fue de 36 
mm Hg (13-62)
76% de los pacientes fueron controlados médicamente 
24% requirieron tratamiento quirúrgico
La morbilidad asociada más frecuente fue catarata (39% de los casos)

-
-
-
-

-

-

-
-
-

Dos años después de esta convocatoria, tiempo durante el cual se continuó reportando casos nuevos de glauco-
ma por esteroides (se continúa hasta la fecha) y con el apoyo de un subcomité de farmacovigilancia  particular-
mente afín al movimiento, se logró 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 ejecución de dicha modificación puede ser difícil, como grupo médico podemos sentirnos satisfechos 
de haber dado un paso firme en la dirección correcta, la prevención del glaucoma por esteroides.  
Actualmente la secretaría del subcomité ya mencionado (parte del SECOTT) también ha realizado un afiche pen-
diente de ser colocado en todas las farmacias del país educando sobre los riesgos de la automedicación con 
esteroides.  Las notificaciones de glaucoma por esteroides siguen siendo de gran importancia para llevar control 
sobre la situación de esta patología.  Les agradecemos que continúen informando de nuevos casos (casos nuevos 
pueden reportarse a la Clínica de Glaucoma de la UNO).



SÍNDROME DE OJO PESADO RECIDIVANTE:
Manejo Quirúrgico en un Caso Previamente Tratado

Dra. Laura Reyna – Oftamóloga Pediatra y Estrabóloga • Dra. Paula Tres – Oftalmóloga Pediatra y Estrabóloga

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

RESUMEN

INTRODUCCIÓN

Propósito:
Presentación de caso de una paciente con Síndrome de ojo pesado y revisar las mejores opciones quirúrgicas 
para corregir el problema a largo plazo.

Paciente femenina con miopía patológica y esotropia de 123 DP e hipotropia de 10 DP en el ojo derecho y an-
tecedente de dos cirugías de estrabismo en el mismo ojo: Resección del músculo recto lateral + Recesión del 
músculo recto medial y miotomías en ambos músculos. 

Presentación del caso: 

Se realizó una reintervención haciendo retroimplante bimedial con suturas ajustables, resección de ambos rectos 
laterales y procedimiento de Jensen parcial en el ojo derecho. Durante el seguimiento por un año la paciente ha 
permanecido ortotrópica.

Resultados:

La cirugía convencional de estrabismo no es capaz de corregir la desviación ocular en estos pacientes ya que 
al no corregir la base fisiopatológica del estrabismo, el síndrome de ojo pesado tiende a recurrir. Existen varias 
técnicas quirúrgicas descritas para corregir la herniación del globo ocular y así modificar de manera permanente 
la posición del ojo. 

Conclusiones: 

Palabras clave: Sindrome de ojo pesado, cirugía de estrabismo

El Síndrome de ojo pesado es una condición que apa-
rece en adultos jóvenes alrededor de la quinta década 
de la vida con miopías altas (mayores a 6 dioptrías). 
Consiste en una esotropia y/o hipotropia restrictiva y 
progresiva. Se han descrito varias teorías de su fisio-
patología: Rowe y Noonan consideran que en la etio-
logía está la alteración de la dirección de los rectos 
lateral y superior, mientras Vankatesh et al lo atribu-
yen a una miopatía mitocondrial específica y sectorial, 
Rutar y Demer lo relacionan a degeneración 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 músculos extraocula-
res o limitación mecánica de la motilidad muscular por 
herniación del cono miópico del globo ocular entre los 
vientres de los músculos recto superior y recto lateral. 

Existe una conversión de la función del recto lateral de 
aducción a infraducción, así como la posición anormal 
de los músculos extraoculares estando el musculo rec-
to lateral desplazado hacia inferior y el recto superior 
dirigido hacia nasal. Todo esto lleva a limitación de la 
abducción y supraducción. 

El diagnóstico se realiza por clínica, teniendo la his-
toria de miopía alta y el estrabismo progresivo como 
hallazgos clave. También se puede apoyar el diagnós-
tico con una tomografía de órbitas con cortes axiales y 
coronales donde se observe el desplazamiento de los 
músculos rectos lateral y superior generando un ángulo 
obtuso entre ellos, generalmente mayor de 110 grados 
y prolapso superotemporal del globo ocular.
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PRESENTACIÓN DEL CASO
Se presentó a consulta una paciente femenina de 45 años con miopía 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 limitación a 
la abducción y supraducción. Paciente con historia de estrabismo de 8 años de evolución de inicio súbito pero 
progresivo y con antecedente de dos cirugías de estrabismo en el mismo ojo hace 2 años: Resección del músculo 
recto lateral + Recesión del músculo recto medial y miotomías en ambos músculos. Consulta para reinterven-
ción quirúrgica por incapacidad de usar lente de contacto en el ojo derecho debido a la desviación del mismo. Se 
decide realizar reintervención quirúrgica. Transoperatoriamente se observa que en las ducciones forzadas del ojo 
derecho hay limitación a la abducción. El músculo recto medial se encuentra a 11 mm del limbo y con múltiples 
adherencias y el lateral a 9 mm del limbo. En el ojo izquierdo el músculo recto medial a 5.5 mm del limbo y el 
lateral a 7.00 mm. Por lo cual se hace liberación de adherencias de músculo recto medial de ojo derecho, retroim-
plante bimedial con suturas ajustables, resección de ambos rectos laterales y procedimiento de Jensen parcial en 
el ojo derecho. Durante el seguimiento por un año la paciente ha permanecido ortotrópica.

Transoperatorio: Inserciones de 
MRL dirigidas a inferior.

Suturas ajustables en
ojo izquierdo

Pre operatorio  y post operatorio a la semana.

Procedimiento de
Jensen parcial

FIGURA 1

FIGURA 4 Y 5

FIGURA 2 FIGURA 3
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DISCUSIÓN DEL CASO
La cirugía convencional de estrabismo no es capaz de corregir la desviación ocular en estos pacientes ya que al 
no corregir la base fisiopatológica del estrabismo (herniación del cono miópico), el síndrome de ojo pesado tiende 
a recurrir. Existen varias técnicas quirúrgicas descritas para corregir la herniación del globo ocular y así modificar 
de manera permanente la posición del ojo entre las que se encuentran:

Según el tamaño de la desviación se pueden considerar los distintos procedimientos. En pacientes con esotropias 
mayores a 85 DP se han visto mejores resultados usando la combinación del procedimiento de Jensen Parcial y 
recesión de los MRM.

Procedimiento de Yokoyama: Consiste en la unión de los vientres musculares del recto lateral 
y superior sin división muscular ni fijación escleral, 15 mm atrás de su inserción utilizando una 
sutura no abserbible 6-0.

Técnica de Yamada: Hemitransposición del recto superior y lateral combinada con recesión 
amplia del recto medial. Se dividen los músculos recto superior y lateral hasta alcanzar 15 mm 
de su inserción; 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 recesión del recto medial de 8 mm.

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

•

•

•

Partial Jensen´s procedure + recession of MR

Yokoyama´s procedure

Yokoyama´s procedure + recession of MR

0 10 20 30 40 50 60 70 80 90 100 110 120
(^)

Tomado de Y. Su, Q. Shen y  X. Fan. “Loop Myopexy Surgery for Strabismus Associated with High Myopia”
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Educación Médica Continua al servicio de la 
oftalmología guatemalteca

En la era de la tecnología, la información y el internet, caracterizada por su vertiginosa evolución en todos los 
ámbitos del conocimiento biomédico, la comunicación oportuna, rápida 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 Asociación Guatemalteca de Oftalmología constituye un soporte tecnológi-
co que ofrece grandes ventajas, principalmente, a quienes se desempeñan en el área de la salud con el objetivo 
de mantener un contacto e intercambio periódico de información que propicie el enriquecimiento científico y la 
educación médica, manteniéndose siempre al día en las últimas novedades, estudios clínicos y/o avances en 
diferentes tópicos.

La Asociación incorpora esta versátil y eficaz plataforma virtual, con áreas de gran interés. Por ejemplo: los 
miembros podrán requerir bibliografía básica en formato PDF de los temas expuestos en cada número, realizar 
comentarios al respecto, así como también, revisar novedades de carácter biomédico, contenidos de futuras 
reuniones, cursos o congresos nacionales e internacionales. Además, pone a disposición de manera práctica 
y personalizada una completa biblioteca digital a través de la cual se pueden solicitar de forma remota publi-
caciones de prestigiosas revistas científicas 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 llegará vía correo electrónico a los asociados activos. Esperamos que se abra así un canal de di-
fusión 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 científica madura y plenamente consolidada, caracterizada por la innovación y liderazgo.

Dra. Mariamercedes Palma
Asociación Guatemalteca de Oftalmología

Claudio Monsalves
Saval
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TUBERCULOSIS OCULAR:
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La tuberculosis (TB) fue una de las 10 primeras causas de muerte a nivel mundial según el reporte de la Organiza-
ción Mundial de la Salud (OMS) en 20151. El 3% de los casos reportados ocurrieron en la región de las Américas. 
Según este reporte, en Guatemala se notificaron 3,381 casos de tuberculosis, siendo el 92% VIH positivo, 93% 
con diagnóstico de TB pulmonar con 85% de confirmación bacteriológica1. El organismo causante es el bacilo 
ácido-alcohol resistente aeróbico obligatorio, Mycobacterium tuberculosis2,3,4. El Centro de Prevención y Control 
de Enfermedades (CDC, por sus siglas en inglés), estima que un tercio de la población mundial está infectada 
con TB, pero solo un 10% desarrollan la enfermedad2,3. Todos los individuos infectados tienen un 10% de riesgo 
de por vida de reactivación de la infección manifestada clínicamente como enfermedad intra o extra torácica3,4. 
Su transmisión es por vía aerosol, causando enfermedad pulmonar, y por diseminación hematógena afecta el 
ojo. Sin embargo, la extensión local directa y la respuesta de hipersensibilidad a la infección puede resultar en 
manifestación de la enfermedad intraocular2,5. Puede afectar cualquier estructura del ojo imitando entidades in-
fecciosas y no infecciosas, con tendencia a un curso insidioso y crónico5,6. 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 años, sexo femenino y compromiso del 
sistema inmune (VIH positivo)1-5. El diagnóstico temprano y certero de la enfermedad asociada o no a VIH y su 
tratamiento, limita la progresión y reactivación de la enfermedad y previene la muerte1.

La uveítis asociada a tuberculosis se conoce como “la gran imitadora” por la variedad de presentaciones clí-
nicas5,7.  Puede presentarse con síntomas uni o bilaterales, ojo rojo, fotofobia y flotadores. Si es bilateral, se 
presenta de manera asimétrica6. 
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Segmento Anterior:

Uveítis granulomatosa aguda o crónica, asociada a granulomas en el iris y ángulo, precipitados queráticos (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 neovascularización y catarata son comunes6.

Segmento Posterior:

El sitio principal de la TB ocular es el cuerpo ciliar y la coroides, por la alta tensión de oxígeno que permite el 
crecimiento del microorganismo. Puede presentarse como uveítis intermedia de bajo grado, con vitritis, conden-
saciones vítreas (snowballs), envainamiento vascular periférico y granuloma periférico retinocoroideo. La uveítis 
posterior es la presentación más común2,4,6.

Tubérculos coroideos: Manifestación más común en TB diseminada (30%), nódulos pequeños uni o 
bilateral, múltiples, blanco grisáceos a amarillentos, redondos a ovalados, con bordes no definidos, en el 
polo posterior, de tamaño igual o menor a ¼ DD (0.2mm – 3mm) con desprendimiento seroso de retina 
circundante. Cuando cicatrizan los márgenes se vuelven definidos y el centro se vuelve amarillo o blanco 
rodeado de un anillo de pigmentación periférica que resulta en una cicatriz atrófica2-4,6. 

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 lesión amarillenta subretinina rodeada de desprendimiento exudativo de retina, asociado 
a hemorragias y pliegues retinianos en la superficie. Mide entre 4-14 mm2,4,6. 

Absceso subretiniano: Es una lesión amarillenta (necrosis por licuefacción) con inflamación vítrea escasa. 
Al cicatrizar muestra hiperpigmentación y atrofia. Puede desarrollar neovascularizacion2,4. 

Coroiditis con patrón serpiginoso: Se presenta como inflamación crónica, bilateral recurrente de la 
coriocapilaris, coroides y epitelio pigmentario de la retina. Presenta tres patrones2,4,6,9:   

 

Vasculitis retiniana: Involucra principalmente las vénulas. Incluye vitritis, hemorragias retinianas, 
neovascularización y neuroretinitis. Se caracteriza por áreas extensas de no perfusión capilar (naturaleza 
oclusiva); por lo que puede causar oclusiones vasculares importantes, edema macular quístico, 
neovascularización retiniana y de nervio óptico, hemorragia vítrea, desprendimiento traccional de retina 
y glaucoma neovascular2-4,6. 

Enfermedad de Eales: Descrita en adultos jóvenes de sexo masculino, en la tercera y cuarta década 
de la vida, asociada a cefalea, desordenes de la circulación sanguínea, constipación y epistaxis. Se 
caracterizada por periflebitis, no perfusión capilar, neovascularización, hemorragias vítreas recurrentes y 
proliferación fibrovascular2,4,6. 

Neuroretinitis y neuropatía óptica: Puede presentarse como papilitis, papiledema, neuritis óptica y 
tubérculos del nervio óptico; neuritis retrobulbar, neuroretinitis o aracnoiditis2,4,6. 

Endoftalmitis y panoftalmitis: Puede presentarse con hipopion y abscesos subretinianos. Puede involucrar 
la esclera y conllevar a rupturas de la pared del globo o calcificación en casos avanzados2,4. 

a.

b.

c.

d.

e.

f.

g.

h.

Lesiones discretas, múltiples, 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 progresión ameboide.

Cicatrices inactivas

i.

ii.

iii.

En pacientes inmunocomprometidos se presenta como nódulos e infiltrados coroideos extensos, vitritis severa, 
endoftalmitis, coroiditis, y neuritis óptica bilateral. Los hallazgos de la uveítis por recuperación inmune varían am-
pliamente incluyendo uveítis anterior, vitritis, papilitis, panuvetitis, neovascularización retiniana y de nervio óptico, 
desprendimiento de retina, tracción vitreomacular y agujero macular2,6.
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Hallazgos en estudios de imágenes2,4,6

Diagnóstico Diferencial

Angiografía con fluoresceína: Los tubérculos coroideos se muestran como lesiones hipofluorescentes 
en fases tempranas e hiperfluorescentes en fases tardías. Tubérculos inactivos se muestran 
hiperfluorescentes. Los tuberculomas se muestran hiperfluorescentes en fases tempranas con “pooling” 
en fases tardías correspondiente al desprendimiento seroso circundante. La coroiditis con patrón 
serpiginoso muestra hipofluorescencia inicial en los bordes activos e hiperfluorescencia tardía con tinción 
difusa en los bordes activos. En lesiones inactivas se muestra con bordes hiperfluorescentes con centros 
menos hiperfluorescentes (Figura 2a). La vasculitis retiniana revela tinción y fuga de las paredes de los 
vasos principalmente de las venas, y áreas de no perfusión capilar.

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 
tardías. En la coroiditis con patrón serpiginoso las lesiones se ven hipocianescente durante todo el estudio 
(Figura 2b). 

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

Tomografía de coherencia óptica (OCT): Confirma la presencia de desprendimiento retiniano exudativo. 
Revela la disrupción de la 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 sólida elevada en el modo B. 

a.

b.

c.

d.

e.

Sífilis, sarcoidosis, brucellosis, neoplasias (retinoblastoma, melanoma maligno, linfoma o metástasis), 
toxoplasmosis, histoplasmosis, coroiditis multifocal con panuveítis, o coroiditis autoinmune serpiginosa4,5.

Definición de caso
Criterios clínicos y de laboratorio4.

Test de tuberculina positivo

Signos y síntomas compatibles con tuberculosis

Respuesta al tratamiento con dos o más drogas anti tuberculosis

Evaluación diagnóstica completa (incluye examen de esputo, rayos x, tomografía computarizada, 
resonancia magnética)

a.

b.

c.

d.

Signos oculares consistentes con tuberculosis, incluyen la presencia de células en cámara anterior o vítreo en 
conjunto con3:

Sinequias posteriores amplias

Perivasculitis retiniana con o sin cicatrices corioretinianas

Coroiditis multifocal

Granuloma coroideo (único o múltiple)

Granuloma del nervio óptico

Neuropatía óptica

a.

b.

c.

d.

e.

f.
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Criterios diagnósticos de laboratorio4: 

Aislamiento de M. tuberculosis en un espécimen clínico.

Demostración de M. tuberculosis de un espécimen clínico por prueba de amplificación de ácido nucléico.

a.

b.

Estudios complementarios diagnósticos

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

Prueba de Mantoux/Derivado purificado de la proteína (inyección intradérmica)2-5: 
Interpretación a las 48-72 horas:

a.

Menos de 5mm es negativo

5-10 mm 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 radiografía de tórax. 

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

◊

◊

◊

Radiografía o tomografía computarizada de tórax2,4: Provee evidencia activa de lesiones primarias, 
cicatrices o reactivación. Todo resultado positivo debe derivar a pruebas de esputo para descartar 
actividad. Un resultado normal no descarta TB intraocular. 

Serología para la detección de anticuerpos o antígenos4. 

Medición de liberación de interferón (IGRA)2-4: Ensayos in vitro que miden la liberación de interferón 
por celular T sensibilizadas después de la estimulación por los antígenos 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 actualizó las guías de manejo sugiriendo una 
estrategia diagnóstica en dos pasos: realizar la prueba de Mantoux, y si es positiva o indeterminada, 
realizar IGRA confirmatoria; sin embargo, en 2017 la CDC recomendó 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 +.  

Reacción de cadena de polimerasa (PCR)2,3,7: Útil con muestras de vítreo de pacientes con corioretinitis 
con patrón serpiginoso y en muestas de líquido subretiniano (células de EPR actúan 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 vítreo en las uveítis 
asociadas a TB. 

Estudios histológicos2,3,7: Microscopía con evidencia de bacteria ácido-alcohol resistente o cultivo 
Lowenstein-Jensen de fluidos intraoculares u otros tejidos. 

b.

c.

d.

e.

f.

Tratamiento2,4
La mayoría de las veces el diagnóstico es presuntivo, lo cual hace difícil decidir si el paciente tiene 
o 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, seguido por 4-7 meses adicionales de terapia dual con isoniazida y rifampicina.

•

•
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Duración: 9-12 meses. La CDC recomienda tratamiento prolongado a pacientes con respuesta lenta a 
tratamiento.

Tratamiento para tuberculosis resistente a múltiples medicamentos: Rifabutin, fluoquinolonas, interferón 
gamma y linezolid.

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

Es necesario el uso de piridoxina (vitamina B6) en pacientes bajo tratamiento con isoniazida para prevenir 
neuropatía periférica. 

Es crítico evitar el uso de corticosteroides si no se ha establecido la terapia antituberculosa (ATT) por 
riesgo a progresión y diseminación de la infección. Pueden utilizarse en casos de coroiditis, causando un 
empeoramiento paradójico tras el inicio de ATT (10-23% de los casos)3,9. 

Puede darse abordaje quirúrgico (vitrectomía vía pars plana) en pacientes con endoftalmitis por TB. 

La respuesta terapéutica debe ser evaluada a las 4- 6 semanas de su inicio, importante para la confirmación 
diagnóstica3,7,9. 

•

•

•

•

•

•

•

Figura 1

Figura 3

Figura 2

Figura 4
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Leyendas de Figuras

Figura 1. (a) Fotografía a color de campo amplio muestra tuberculoma inactivo posterior a ecuador, superior a arcada temporal 
superior de OD. (b) Acercamiento de la lesión en (a). Cortesía de Dra. Clara Valor Suárez, Unidad de Oftalmología, Hospital 
Universitario Clínico San Carlos; Madrid, España. 

Figura 2. Lesiones inactivas en patrón serpiginoso de OD muestra en estudio simultáneo en fases tardías (a) hiperfluorescen-
cia en angiografía con fluoresceína y/e (b) hipocianescencia en angiografía con verde de indocianina.

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

Figura 4. SD-OCT de OD muestra la desorganización 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
La perspectiva de un oftalmólogo:

El virus del Zika, un flavivirus neurotrópico, se identificó por primera vez en 1947 entre los monos Rhesus 
de África.1 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 asiático es el que circula actualmente en 
América. En 2014, se informó sobre el primer reporte del virus del Zika que circula en las Américas, en la 
Isla de Pascua.2  Sin embargo aún 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 Organización Mundial de la Salud 3 infor-
maron la asociación de esta malformación con la infección por el virus del Zika intrauterina, al estudiar el 
un aumento inusual en los casos de microcefalia en el noreste de Brasil. 

Para Febrero de 2016 la Organización Mundial de la Salud declara al Zika una emergencia de salud pública de im-
portancia internacional 4, por las anomalías congénitas y los síndromes neurológicos posiblemente relacionados.

La enfermedad se transmite a través de la picadura de los mosquitos Aedes aegipty (América) y Aedes al-
bopictus (Asia y África). Se ha reportado además transmisión vertical, sexual y por transfusión sanguínea. 5

Referente a la patogenia Infecta las células dendríticas, ganglios linfáticos y al torrente sanguíneo. La repli-
cación viral se realiza a nivel del citoplasma celular; se han encontrado antígenos del virus en los núcleos 
de células infectadas.6

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 Niños Benjamín Bloom y su segui-
miento pediátrico con valoración ocular completa con dilatación pupilar y documentación fotográfica. 

In
tr

od
uc

ci
ón

Objetivo

Ilustración 1: Línea del tiempo evolución del virus del ZIka a nivel mundial, Fuente: Elaboración propia de Francisco Mónico.

Ilustración 2: Zika en EL Salvador, Fuente. Elaboración 
propia de Francisco Mónico
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Los criterios de inclusión del estudio fueron recién nacidos que presentaron malformaciones congénitas y afec-
ción neurológica a partir del mes de Junio de 2016, consultantes de la red nacional de hospitales de El Salvador,  
referidos al Hospital Nacional del Niños Benjamín Bloom en el Departamento de San Salvador, El Salvador; para 
comprobación previo a diagnostico final de presencia de virus de Zika. Encontrándose 25 casos para estudio.

Metodología 

Los 25 casos encontrados fueron atendidos multidisciplinariamente por neonatología, neurología pediátrica, 
oftalmología pediátrica y tamizaje auditivo del Hospital de Niños Benjamín Bloom según lineamientos dados por 
el Ministerio de Salud de la Republica de El Salvador (MINSAL) a partir del 2016 7. 

Así mismo se les realizó el algoritmo de TORCHS (toxoplasmosis, VIH, rubeola, citomegalovirus, herpes simple, sí-
filis y Zika) y la muestra serológica (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° día de síntomas agudos y las prueba virales: RT-PCR fase aguda (RNA viral).

Evaluación 

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

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

Estadísticas

Ilustración 3: Grafico comparativo. Fuente: Elaboración propia Dra. Daisy Guardado C.

Dentro de los 25 casos estudiados con Microcefalia causada presumible por la infección del virus Zika se in-
cluyen los hallazgos: retinopatía en torpedo, cambios vasculares, hemorragia retiniana, atrofia corioretiniana, 
cicatriz macular, dispersión pigmentaria, hipoplasia de nervio óptico, hiperpigmentación periférica de la retina. 
Dos caos de estrabismo y un caso de uveítis. 

En la edad gestacional entre 30 y 40 semanas se detectaron mediante estudios ecográficos y del perímetro 
craneoencefálico, alteraciones de tomografía cerebral. Encontrando en su mayoría 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.

Basándose en los lineamientos técnicos para la atención integral de personas infectadas con el virus Zika, 
determinando un cuadro clínico que manifiesta un periodo de incubación de 3 a 12 días, incluyendo exantema 
maculo papular pruriginoso, conjuntivitis no purulenta, con o sin fiebre, cefalea, astenia, edema en manos pies 
y dolor retro orbitario.

Resultados 

22



El virus del Zika se ha convertido en una verdadera amenaza para la salud. 

Al realizar la tomografía de  coherencia óptica 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 anomalías en la afección intrauterina por el virus del Zika. 

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

La evolución 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 infección de zika 8. 

Co
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Sugerencias y Recomendaciones
Control de vector y vigilancia e investigación epidemiológica.

Respuesta y vigilancia materna infantil.

Seguimiento y monitoreo de rápidos defectos del nacimiento.

Tomar las medidas Preventivas para la Embarazada y sus familias (con la única 
excepción de la vigilancia de complicaciones obstétricas y la asociación del virus con 
malformaciones congénitas).

Es importante recalcar la Edad Gestacional y Estudio Ecográfico y del Perímetro 
Craneano o Cefálico, depende de una correcta valoración de Edad Gestacional.

Se debe sospechar MICROCEFALIA POR ULTRASONOGRAFÍA.

•

•

•

•

•
•

•

Limitaciones

Dificultades de búsqueda de casos NUEVOS.
No seguir lineamientos.
No se cumple equipo integral de estudio.
Citas tardes.
Seguimiento de caso.
No hay apoyo familiar.
Dificultades diagnósticas de laboratorio y de imágenes.

1.
2.
3.
4.
5.
6.
7.

1 Dick  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 (WHO). 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-
man&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 síndrome. http://www.who.int/mediacentre/news/statements/2016/
emergency-committee-zika-microcephaly/en/ Published February 1, 2016.
5 y 6  Ministerio de Salud. Viceministerio de Políticas de Salud. Viceministerio de Servicios de Salud. Dirección de Regu-
lación y Legislación en Salud. San Salvador, El Salvador. C.A.“Lineamientos técnicos para la atención 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 Políticas de Salud. Viceministerio de Servicios de Salud. Dirección de Regu-
lación y Legislación en Salud. San Salvador, El Salvador. C.A.“Lineamientos técnicos para la atención 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 Prevención 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.html
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La retinosquisis ligada al cromosoma X (XLRS) es una degeneración vitreorretiniana heredada de forma recesiva, 
caracterizada clínicamente por una esquisis foveal con afectación periférica en la mitad de los casos. En etapas 
avanzadas, las complicaciones pueden incluir hemorragia vítrea, desprendimiento de retina y glaucoma neovascu-
lar. Presentamos el caso clínico de un paciente masculino de 10 años con retinosquisis ligada a X de presentación 
infantil, diagnosticada  tardíamente.

RESUMEN

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

La retinosquisis ligada al cromosoma X es una distrofia retiniana poco común, que generalmente se presenta 
cuando se observa una deficiencia de visión en el aula de la escuela o en un examen visual periódico. La 
característica principal es la retinosquisis foveal e inicia con disminución de la agudeza visual, flotadores, 
estrabismo e nistagmus especialmente en la presentación en la edad temprana (1, 2). 

En la mitad de los casos, hay afección periférica. También puede presentar un revestimiento perivascular, pa-
trones dendríticos, neovascularización, manchas pigmentarias, entre otros. Los cambios histológicos mues-
tran división de la retina sensorial (3). Durante muchos años se consideró que esta separación se producía en 
la capa de fibras nerviosas y la membrana limitante interna con la sospecha de un posible defecto en la capa 
de células de Müller. Pero recientemente y el advenimiento de la tecnología de la tomografía de coherencia 
óptica macular (OCT) de dominio espectral de alta definición, se ha revelado que la división se ve con mayor 
frecuencia en la capa nuclear interna (1).
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DISCUSIÓN DEL CASO

PRESENTACIÓN DE CASO CLÍNICO
Un niño de 10 años consultó a la clínica de oftalmología pediátrica 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-
mático y no tenía precedentes de importancia ni antecedentes de prematurez. La madre solo refería que él siempre 
fue así, y desde que era pequeño tenía problemas para encontrar cosas y su mirada se desviaba por momentos. 
El niño tenía agudeza visual no corregida de 20/200 OD y 20/150 OS, presión intraocular normal y refracción bajo 
cicloplegia de + 6.75-1.75 × 105 ° OD y + 6.50-0.50 × 80 ° OS, la cual no mejoraba. Presentaba un nistagmo 
latente y un estrabismo. El segmento anterior estaba dentro de límites normales. La oftalmoscopía indirecta en el 
ojo derecho reveló un revestimiento perivascular y en el área macular una atrofia amarillenta con aspecto de "co-
bre batido", aproximadamente de 2 discos de diámetro (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 mostró 
un revestimiento perivascular, con una lesión que sugería un agujero macular completo de 1DD (Figura 1B). 

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

Retinosquisis ligada a X (XLRS) también llamada reti-
nosquisis hereditaria congénita, velo vascular congénito 
o enfermedad quística de la retina en niños, es una afec-
ción 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 
clínico presentamos un paciente con una retinosquisis 
ligada a X que se diagnosticó por medio de tomografía 
de coherencia óptica de dominio de espectro. Durante 
su consulta, el niño de 10 años tenía nistagmo de corta 
amplitud con estrabismo, que se correlaciona con la lite-
ratura cuando esta entidad está presente a una edad tan 
temprana o al nacer. Incluso con la aparición temprana 
de los síntomas presentados en este caso, el diagnós-
tico se hizo tardíamente. La XLRS es una degeneración 
vitreorretiniana caracterizada clínicamente por la esqui-
sis foveal que también afecta la periferia en aproximada-
mente la mitad de los casos; el paciente presentado no 
tenía daño periférico. El gen responsable (RS1) se ha 
descrito en la banda cromosómica Xp22. Este gen con-
tiene 223 amino proteínas, que tienen un papel impor-
tante en la adhesión celular. Esto puede explicar por qué 
la esquisis puede ocurrir en múltiples capas en la retina.

Clínicamente, la XLRS inicia con disminución de la agu-
deza visual, flotadores, estrabismo, nistagmo o como 
hallazgo aislado durante el examen de rutina. La enfer-
medad progresa rápidamente durante los primeros 5 
años de vida, luego se vuelve estacionaria aproxima-
damente a los 20 años de edad (1,3). La pérdida visual 
progresiva se debe a atrofia macular, hemovítreo o des-

prendimiento de retina. Ya que agujeros lamelares en la 
población pediátrica son poco comunes, se investiga-
ron otras causas sin resultados positivos. Luego, las 
imágenes del OCT mostraron la división de las capas 
de la retina y una rotura de un quiste que se correlacio-
nó con el agujero lamelar descrito anteriormente (Fig. 
B. 1,2). La agudeza visual en estos pacientes varía de 
20/70 y se estabiliza en 20/200 o peor. Puede presen-
tarse en adultos jóvenes y en niños, o incluso al mo-
mento del nacimiento manifestándose con estrabismo 
y/o nistagmo (2), como el paciente en este caso.

Se ha demostrado histopatológicamente que la sepa-
ración o fragmentación 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 
formación de quistes en la mácula (1). El polo posterior 
puede simular un edema macular quístico o una lesión 
bulosa, pero la forma congénita no se extiende a la ora 
serrata. La evolución puede ser asimétrica en cada ojo.
Se debe informar explícitamente al paciente o padres 
del mismo sobre la etiología de la enfermedad y qué 
esperar, así como las otras presentaciones posibles: 
membranas, condensaciones vítreas, tracción vitre-
orretiniana, revestimiento perivascular, degeneración 
dendrítica y atrofia parcial del nervio óptico (4,6). Debe 
también considerarse las complicaciones más comu-
nes entre ellas: hemorragia vítrea (20%), agujero ma-
cular, desprendimiento de retina (debido a la tracción 
vitreorretiniana) y glaucoma neovascular (7).
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La oftalmoscopia indirecta en el ojo derecho reveló 
un revestimiento perivascular con una atrofia 
amarillenta y una lesión de aproximadamente 
2DD en el área macular, con bordes irregulares y 
cambios pigmentarios en el RPE.

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

FIGURA 1A

La oftalmoscopia indirecta en el ojo izquierdo 
también mostró un revestimiento perivascular, con 
una lesión que sugería un agujero lamelar.

FIGURA 1B

FIGURA 2A

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

FIGURA 2B
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