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EDITORIAL

Donde dirigir nuestros esfuerzos

Nuestra especialidad ha desplegado esfuerzos titanicos con un inmenso desgaste de energia
de los que intentamos superar los problemas con el fin de lograr, muchas veces con poco
personal médico y paramédico y con falta de insumos y equipamiento, atencién de salud
ocular de calidad y en cantidad suficiente, a los beneficiarios del sistema publico que cada dia
aumenta en nimero y exigencias. No es misterio que el niimero de procedimientos en cirugia
de catarata, vitrectomia, estrabismo que otros hospitales han logrado, con colaboracién de la
autoridad, cifras nunca antes vistas junto a cambios en la tecnologia.

La Sociedad Chilena de Oftalmologia ha colaborado en la intencién de disminuir las listas
de espera cumpliendo con compromisos de atencién en forma de operativos de salud
Oftalmoldgicos, sin embargo estos no aseguran una permanencia en el tiempo y muchas veces
no pueden ir acompafiados de un seguimiento de los pacientes, por ello hoy en un escenario
diferente es deseable generar redes de atencién integradas a fin de evitar trabas y dificultades
de tipo burocratico que dificultan el acceso a pacientes con necesidades de resolucién en
plazo breve, esto es especialmente notorio en el caso de patologias no AUGE, tal como es
el caso de glaucoma, transplante de cérnea, maculopatia asociada a la edad con membrana
neovascular y otras, por ello dar fuerza a la creacién de un sistema organizado, con una clara
jerarquizacién y con asistencia profesional asegurada en forma permanente aparece como la
apuesta de mejor resultado. La SOCHIOF ha ideado la generacién de una red de UAPOS
(Unidad de Atencién Oftalmolégica Primaria) que creando un equipo de salud conformado por
un Oftalmélogo, un Tecndélogo Médico y un Paramédico podria dar respuesta a esta dificultad.
Un paso importante es el trabajo de los Tecnélogos Médicos que en el futuro realizaran la
atencién de los vicios de refraccion en las UAPOS, que descongestionaran los Policlinicos de los
Servicios de Oftalmologia. Es importante recalcar que en los vicios de refraccién se entreguen
en forma efectiva los lentes y no se quede sélo en la entrega de la receta.

No puedo dejar de recordar la actividad generada por el Profesor Dr. Juan Arentsen Sauer quien
visionariamente hacia cumplir rondas de atencién a todos quienes formdbamos parte del Servicio
de Oftalmologia del Hospital San Juan de Dios que el dirigia, a fin de otorgar atenciones de
calidad en la periferia del Hospital, generando una mejor derivacion y una vinculacién entre
el Servicio y los profesionales Médicos no Oftalmélogos que son también piezas claves en
el buen manejo de nuestros pacientes que muchas veces poseen otras complicaciones, baste
pensar en nuestros enfermos diabéticos. Al mismo tiempo evitaba la concurrencia al policlinico
de oftalmologfa de un gran ndmero de pacientes con patologias de solucién rapida.

Con pesar vemos hoy una inundacién de interconsultas con diagnésticos errados, emitidas por
Profesionales sin capacitacion que atoran al sistema y nos hace aparecer a los Oftalmélogos como
ineficientes a la vez que entrampan a quienes requieren de nuestra atencién, es momento de
apoyar esta y otras iniciativas que en mi parecer apuntan en la direccién correcta, obviamente
creando un claro reglamento de las competencias que cada cual tendra en esta instancia y
dando facilidades para que los Oftalmélogos que alli laboren puedan alcanzar espacios en los
Hospitales para su perfeccionamiento y a los becados un mayor contacto con la realidad de
nuestro medio.

Dr. Santiago Barrenechea M.

Hospital San Juan de Dios
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REQUISITOS PARA PUBLICACION

En los ANALES OFTALMOLOGICOS se publicaran, en lo posible, articulos
originales inéditos que se envien y sean aceptados por el Comité Editorial.

El objetivo de los Anales es servir de tribuna para los trabajos cientificos,
experiencias personales, revisiones bibliogréficas, casos interesantes, mesas
redondas y puestas al dia para oftalmélogos generales. También para articulos
de otras especialidades que tengan relacion con el campo ocular.

Los Anales Oftalmoldgicos seran ademas tribuna para publicaciones culturales,
obituarios, homenajes o cualquiera otra materia que sea considerada de interés
por el Comité Editorial.

Los articulos enviados para su publicacién seran estudiados por los editores
quienes resolveran si estos pueden:

- Ser publicados.

- Ser devueltos a sus autores para revision.

- Ser rechazados.

Los trabajos deben estar escritos en Word o equivalente, en disquette o CD,
mas 2 copias escritas en papel, material que no sera devuelto.

El titulo del articulo que encabezara el trabajo debe ir en letras mayusculas.
El nombre y apellido de los autores debera ir debajo del titulo.

El lugar de trabajo de los autores y su funcién debera ir al final de la primera
pagina a la izquierda (al pie).

Al final del articulo debe ir el nombre y direccién del primer autor.

Se deberan seguir las normas internacionales para publicar especialmente en
lo que dice relacion con el manejo de la bibliografia. Las citas bibliograficas
son de exclusiva responsabilidad de los autores, no serdn verificadas por los
editores.

Todo trabajo deberd ir acompanado de un resumen en espanol de no mas
de 20 lineas que permita a los lectores informarse del contenido del trabajo.

Requisitos para publicacién



“ Las fotografias, cuadros o tablas y su correspondiente leyenda deben ser remitidas
digitalizadas en blanco y negro o color segin corresponda. El nimero de la
foto y su ubicacién deberan ir explicitados en la fotografia y en el texto.

“ En casos excepcionales, el Comité Editorial podra admitir trabajos que no
sigan con las normas internacionales para publicacion, siempre que sean
considerados de especial interés.

La correspondencia debe ser dirigida a:
Anales Oftalmolégicos Casilla 75-D

o a analesoftalmologicos@saval.cl

Santiago — Chile

Reservados todos los derechos. Se prohibe la reproduccion total o parcial en forma alguna de los articulos contenidos

en este nimero, sin autorizacion por escrito del titular del Copyright. (Laboratorios SAVAL S.A.) ISSN 0716-7288.
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RETINOPATIA DE PURTSCHER

Javier Zavala V. ; Fernando Zavala V.?; Rocio Sanchez C.?

RESUMEN

La retinopatia de Purtscher es una Angiopatia hemorragica caracterizada por hemorragias

retinianas mdltiples, manchas algodonosas alrededor de la papila y disminucién de la

vision secundaria a traumatismos contusos cefalicos o con compresion o aplastamiento

toracico. Por lo general es bilateral, aunque se han descrito casos unilaterales, y los

sintomas aparecen tipicamente a las 48 horas del traumatismo, aunque puede pasar

facilmente inadvertida en caso de politraumatizados graves. Esta patologia puede ser

provocada por otras razones, no simplemente por un traumatismo, sino que también puede

estar asociado a pancreatitis aguda, trasplante renal, parto, embolia de leucocitos mediado

por el complemento, fenomenos compresivos 6seos y de tejidos blandos.

INTRODUCCION

La retinopatia de Purtscher fue descrita por
primera vez en 1910 como una alteracion
retiniana consistente en exudados algodonosos,
hemorragia y edema del polo posterior, en
dos pacientes que sufrieron traumatismo
craneoencefdlico severo. Posteriormente
se ha descrito asociada a traumatismos
compresivos del térax, pancreatitis aguda,
fracturas dseas, trastornos autoinmunes e
insuficiencia renal crénica.

En la actualidad existen varias teorias sobre
su mecanismo de produccion, no existiendo
por el momento ninguna universalmente
admitida.

DESARROLLO

Después de las lesiones por compresion
aguda del térax o la cabeza, un paciente
puede tener pérdida visual con retinopatia
de Purtscher en uno o ambos ojos,

1.- Alumno Medicina Universidad Santiago de Chile
2.- Oftalmélogo Hospital San Juan de Dios
3.- Residente Oftalmologia Hospital San Juan de Dios

mostrando al fondo de ojo, grandes manchas
algodonosas, hemorragias y edema retiniano,
la mayoria de las veces alrededor del disco
6ptico, al examen angiografico muestra
signos de obstruccion vascular vy filtracion
de colorante.

Ocasionalmente, los pacientes tienen edema
discal y un defecto pupilar aferente. Como
secuela puede haber pérdida permanente
de vision y atrofia dptica.

Se piensa que la retinopatia de Purtscher
es la consecuencia de la activacion del
complemento inducida por la lesién, que
produce agregacion de los granulocitos y
embolizacion de leucocitos. Este proceso, a
su vez, ocluye arteriolas pequenas, como las
que se encuentran en la retina peripapilar.

Incluso en ausencia de traumatismo, otras
diversas enfermedades pueden activar al
complemento y producir un aspecto similar
al fondo de ojo. Como la descripcién original
de Purtscher incluia el traumatismo, los casos
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con hallazgos similares al fondo de ojo se
denominan retinopatia de tipo Purtscher.
Por ejemplo, la retinopatia asociada a la
pancreatitis aguda, que tiene un aspecto
idéntico al de la retinopatia de Purtscher
traumatica (ver mas abajo), probablemente
también se produzca por embolizacién de
leucocitos mediada por el complemento.
Otras enfermedades que pueden producir
estos cambios incluyen enfermedades del
colageno vascular (como el lupus eritematoso
sistémico), asociado al trasplante renal (ver
mas abajo), el parto y la embolia de liquido
amnidtico.

La embolia grasa después de lesiones por
aplastamiento o de fracturas de huesos
largos puede producir hallazgos similares
en la retina. Habitualmente hay hemorragias
intraretinianas dispersas en el drea paramacular,
y las manchas algodonosas de la embolia
grasa generalmente son mas pequefas y
estan situadas en zonas mas periféricas de
la retina que en la retinopatia de Purtscher.

Fig 2. AGF Retinopatfa de Purtscher

OTRAS CAUSAS DE LA PATOLOGIA

ASOCIADA A PANCREATITIS AGUDA

Inkeles y Walsh son los primeros que describen
la existencia de una retinopatia vascular
isquémica, asociada a una pancreatitis
aguda. El cuadro oftalmolégico es similar
al de la retinopatia postraumatica descrita
inicialmente por Purtscher. Se describe aqui
las caracteristicas de una pancreatitis aguda.
Paciente hospitalizado por un cuadro
abdominal de 8 horas de evolucién. Como
antecedente habia una ingesta abundante
Fig 1. Fondo de ojo mostrando aspecto clasicodela g grasas y alcohol en los dias previos. La
Retinopatia de Purtscher ecografia abdominal mostré un aumento
de volumen de la cabeza del pancreas
sin litiasis ni dilatacion de la via biliar. La
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tomografia computada evidencio un aumento
moderado del tamafio pancreético, sin signos
de necrosis parenquimatosa ni dilatacion
del conducto de Wirsung, con marcado
edema peripancredtico que desplazaba el
estomago e involucraba la fascia perirenal.
A las 48 hrs del ingreso del paciente, refiri6
disminucion de la agudeza visual progresiva,
el examen neurolégico fue normal asi como
la tomografia computada del cerebro y ante
la aparicion de lesiones en el fondo de
ojo se pidi6 la evaluacién oftalmolégica.
Con estos hallazgos y los antecedentes
clinicos se hizo el diagnéstico de retinopatia
relacionada a pancreatitis. El paciente mejoré
progresivamente de su cuadro abdominal y
a la semana fue externado para realizar una
retinofluoresceinografia. La angiografia retinal
mostraba dreas de no perfusion capilary de
bloqueo arterial, coincidentes con las dreas
de parches blancos retinales. El paciente
fue tratado con 40 mg/d de Verapamilo
para inducir vasodilatacién. Cuatro meses
después, los parches blancos retinales habian
desaparecido totalmente, quedando solo el
desprendimiento del epitelio pigmentario
de la retina y una palidez papilar bilateral.

Por lo tanto, la patogénesis de la retinopatia
de Purtscher (producida por un traumatismo
craneano), como del conjunto de entidades
que producen un fondo de ojo similar, post
parto, aneurisma cardiaco, post anestesia
retrobulbar, colagenopatias, pancreatitis
aguda e insuficiencia renal crénica, no es
del todo comprendida.

Actualmente, la mayoria de los autores
coinciden en que esta retinopatia seria
producida por émbolos arteriolares retinales
a predominio peripapilar.

Se ha sugerido, como etiologia, émbolos de
aire en pacientes con traumatismo de craneo

y de térax, émbolos grasos en pacientes con
pancreatitis aguda y mas recientes agregados
de leucoémbolos. Estos serian producidos
por la activacién de la fracciéon C5 del
complemento favorecida por el pasaje a la
circulacion de enzimas proteoliticas como
la Tripsina. Este mecanismo serd comun en
los politraumatizados, la pancreatitis aguda
y las enfermedades del tejido conectivo.

Hasta el momento esta enfermedad no tiene
un tratamiento eficaz reconocido. Diversos
autores han ensayado el uso de esteroides
y vasodilatadores pero estos no parecen
modificar el curso de la enfermedad. El
prondstico es sumamente variable, siendo
bueno en aquellos casos en que los exudados
y el edema se limitan a las areas peripapi-
lares, sin afectar la mécula, y desfavorable
cuando, como en este caso, extensas areas
maculares y la févea estdn comprometidas.
Recientemente se han publicado casos
asociados a insuficiencia renal crénica que
tuvieron evolucién desfavorable debido
a la afeccién de la févea. En un modelo
experimental en cerdos, que reproduce
oclusiones vasculares retinales utilizando
émbolos plaquetarios, leucocitarios o de
fibrina; se vié que el cuadro era diferente
segun la naturaleza del émbolo. Los émbolos
de fibrina de 0.15 mm de didmetro serian los
que dan un cuadro clinico oftalmoscépico
mas parecido a la retinopatia de Purtscher.

ASOCIADA A TRASPLANTE RENAL

Presentamos un caso descrito de retinopatia de
Purtscher bilateral asociada a trasplante renal
y realizamos una revisiéon de su patogenia.

Muijer de 27 aios que consulta por sensacién
de vision borrosa en ambos ojos, mas
acusada en el ojo derecho, de escasas horas
de evolucién.

Retinopatia de Purtscher



En los antecedentes personales destaca
insuficiencia renal crénica secundaria a
glomerulonefritis membranoproliferativa,
en tratamiento con hemodialisis durante los
dltimos 7 afos. Cuatro afios antes del inicio
de la sintomatologia ocular fue sometida
a trasplante renal que cursé con rechazo
hiperagudo. Nuevo trasplante renal 48 horas
antes del inicio del cuadro. Actualmente
presenta aplasia medular aguda en estado
de remision.

A la exploracién presentaba una agudeza visual
de 20/400 en ojo derecho y de 20/20 en ojo
izquierdo, con motilidad ocular extrinseca
y examen de polo anterior normales. En la
funduscopia se aprecié exudacion blanca
difusa intrarretiniana en ambos polos
posteriores en disposicion parapapilar y
paravascular, junto a zonas de hemorragias
retinianas aisladas. El campo visual mostré
un escotoma centrocecal en el ojo izquierdo
y escotomas paracentrales inferiores en el ojo
derecho. La angiofluoresceingrafia evidencié
leve efecto pantalla a nivel de la exudacion,
asi como ligera difusién vascular en dicha
zona, en ambos 0jos.

Se estableci6 el diagndstico de presuncion
de retinopatia de Purtscher, adoptando
una actitud expectante y procediendo a la
realizacion de revisiones periddicas.

La exudacién blanquecina y las hemorragias
retinianas fueron disminuyendo progresiva-
mente, presentando a los 6 meses del inicio
del cuadro, una agudeza visual de 20/40
en ojo derecho y 20/20 en ojo izquierdo,
permaneciendo en la funduscopia un leve
reflejo grisaceo de predominio paravascular
y foveal en la retina del ojo derecho.

Las alteraciones retinianas de la retinopatia
de Purtscher comprenden midiltiples infartos

PVEIYOEN WL 7070 V Vol VN3 - 2009 -

en la capa de fibras nerviosas, hemorragias
superficiales limitadas al polo posterior y
situadas a nivel del nervio éptico, coexistiendo
a veces edema retiniano difuso y papilar. En
cuanto a la clinica, el grado de disminucién de
la agudeza visual, asi como su recuperacion,
son variables.

CONCLUSIONES

Clasicamente la retinopatia de Purtscher se ha
asociado a pancreatitis aguda y a fenémenos
compresivos 6seos y de tejidos blandos.
Asimismo, se ha puesto en relacién con
conectivopatias y situaciones de insuficiencia
renal crénica.

No existe en la actualidad ninguna teoria
patogénica universalmente admitida que
explique la cascada de acontecimientos que
conduce a la retinopatia. Se ha especulado
con el aumento de presién intravascular
de los vasos cerebrales secundario a los
traumatismos toracicos, como responsable del
dafio retiniano. No obstante, las teorias basadas
en fenémenos embdlicos como causantes
de la oclusion vascular, son actualmente las
mas aceptadas. Asi, se han propuesto como
posibles émbolos a la grasa procedente de las
fracturas de huesos largos, al aire, a particulas
de esteroides en suspensién y a agregados de
leucocitos, plaquetas o fibrina. En cuanto a
los agregados leucocitarios, existen estudios
que implican a la activacién de determinados
factores del complemento, especialmente el
C5a, como estimuladores de la agregacion
leucocitaria. Diversas situaciones patolégicas
como traumatismos, pancreatitis aguda y
ciertas enfermedades autoinmunes, pueden
producir una activacién del complemento
que ocasione vaso oclusién retiniana ya sea
por daio endotelial y trombosis intravascular
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secundaria o bien por fenémenos de
leucoembolizacién.

No obstante, aunque las hipétesis basadas en
los émbolos leucocitarios parecen explicar
la mayoria de los casos de retinopatia de
Purtscher, factores como el dafo endotelial,
fuerzas hidrostaticas y fenémenos de vasculitis
con trombosis intravascular, deben de jugar
un papel importante en la patogenia de la
misma.

En este caso no existian antecedentes de
enfermedades cominmente asociadas a la
retinopatia de Purtscher (trauma, pancreatitis
o enfermedad autoinmune). La insuficiencia
renal crénica no se ha relacionado con
enfermedad vaso oclusiva tromboembdlica;
por el contrario, la uremia no tratada se
ha asociado con fendmenos de diatesis
hemorrdagica y disfuncién plaquetaria.
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SINDROME DE INFLAMACION
ORBITARIA IDIOPATICA

Dr. Felipe Pefia M.!, Dr. José Pefia M.?

RESUMEN

Se revisa la evaluacion clinica, el diagndstico del sindrome de inflamacion
orbitaria idiopatica, poniendo énfasis en el diagnostico diferencial
y tratamiento de este cuadro.

El Sindrome de inflamacién orbitaria idiopatica
(SIOI) también conocido como Pseudotumor
orbitario, es una patologia rara, que en la
mayoria de los casos su diagnéstico es de
exclusion' 3. Es un proceso inflamatorio
poco comin pero de aspecto autoinmune
en su origen que estd ligado a la actividad
de linfocitos T y B. Otra caracteristica es que
puede ocurrir en cualquier grupo etdreo, sin
predileccién por género o raza"?.

La presentacion clinica usualmente es aguda,
con dolor, presentan fotofobia, proptosis,
edema palpebral, quemosis, inyeccion
conjuntival, diplopia y menos comin
disminucién de la agudeza visual, pueden
presentar también una coloracién violdcea
en la zona de insercién de los musculos' 2.

En adultos, usualmente es unilateral, pero
en nifos la presentacion usual es bilateral.
La iritis puede presentarse sélo en nifios, lo
que representa un pobre prondstico'.

El SIOI es mas frecuente que comience
de forma abrupta y con dolor, lo que lo
diferencia de otras patologias con condicién
inflamatoria de la orbita, aunque también
puede presentarse de forma subaguda o
crénica y tiene tendencia a recurrir.

1.- Médico Jefe (s) Unidad de Gestion de Red,
Complejo Asistencial Barros Luco Trudeau

En el SION, la inflamacién puede comprometer
cualquier estructura de la érbita, desde la
glandula lagrimal hasta tan posterior, como el
seno cavernoso. El esquema de clasificacion
de SIOI mas frecuentemente utilizada se basa
en las estructuras anatémicas comprometidas,
que incluyen: anterior, posterior, difusa,
apical, dacrioadenitis, miositis, periescleritis
y perineuritis" *.

Las caracteristicas histopatolégicas nos
muestran un infiltrado mixto de células
plasmaticas, linfocitos, macréfagos y poli-
morfonucleares. Las formas crénicas estan
asociadas con fibrosis. Otros esquemas de
clasificacion estan basados en el espectro
histopatolégico que pueden ser vistos en
SIOIl e incluyen tipo linfoide, granulomatoso
y tipo esclerético'.

EVALUACION CLINICA

El enfrentamiento de estos pacientes se
debe hacer con una mirada amplia desde
las enfermedades inflamatorias orbitaria
(EIO) ya que es un diagnéstico de descarte.
Los objetivos de la evaluacién clinica son
los siguientes:

2.- Médico Residente Oftalmologia, Hospital San Juan de Dios
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1. Obtener las caracteristicas de la historia y
el examen que puede ayudar a distinguir
la causa subyacente de la presentacién
del paciente.

2. ldentificar a los pacientes con pro-
gresion rapida, enfermedades
avanzadas quienes se encuentran
en mayor riesgo de pérdida visual.

HISTORIA

Los sintomas tipicos de EIO incluyen diplopia
binocular, proptosis, inyeccién conjuntival,
dolor periorbital, epifora. En casos avanzados,
el paciente puede tener sintomas de com-
promiso del nervio 6ptico, alteracion de la
percepcion del color, pérdida visual completa
transitoria, o un campo visual defectuoso.

El inicio y curso de la presentacion de los
pacientes también necesita ser evaluado, con
una presentacion rdpidamente progresiva y
aguda obviamente requiere una observacién
detenida y temprana intervencién que una
enfermedad lentamente progresiva.

EXAMEN

Evaluacion orbitaria, la presencia de cualquier
masa orbitaria y evaluacién de dreas de
sensibilidad, evaluar la presencia de edema
orbitario y el grado de proptosis.

Evaluacion palpebral, el hallazgo mas frecuente
en la fase aguda de EIO es el edema, sin
embargo, estos cambios especificos que
son vistos generalmente sélo en orbitopatia
tiroidea y son utiles cuando es la forma de
presentacion del paciente; se debe evaluar
la presencia de retraccion palpebral y lagof-
talmos. La ptosis, puede también ocurrir en
presencia de miastenia gravis, otra enfermedad
autoinmune que puede causar sintomas de
diplopia binocular y ocasionalmente coexiste

con orbitopatia tiroidea.

Evaluacion de musculos extraoculares: la
limitacién de los movimiento extraoculares,
resultan en una diplopia binocular, es una
caracteristica frecuente de EIO. La presencia
de dolor con el movimiento ocular, y
enfermedad unilateral versus bilateral son
todas caracteristicas que ayudan a determinar
la causa subyacente de la presentacion del
paciente.

Evaluacion del globo ocular: la presencia de
inyeccion ocular y quemosis son signos de
EIO aguda e indican un proceso inflamatorio
activo, otras caracteristicas incluyen signos
de exposicion corneal, el fondo de ojo debe
ser realizado para evaluar la apariencia del
nervio 6ptico y detectar la presencia de
complicaciones retinales.

Evaluacion de la funcién del nervio 6ptico:
la disminucién de la agudeza visual es un
signo tardio de compromiso del nervio éptico.
Por lo tanto la inscripciéon de una agudeza
visual normal, solo no excluye la presencia
de compresién de nervio éptico. Los signos
tempranos de compresion del nervio 6ptico
desde la compresion orbitaria son la presencia
de un defecto pupilar aferente relativo,
campo visual anormal, y disminucién de la
visién de color.

DIAGNOSTICO EN SIOI

El diagnostico de SIOI debe ser guiado
por la impresién clinica (Tabla 1). La
investigacion de laboratorio basal puede
incluir un recuento sanguineo completo,
marcadores inflamatorios como velocidad de
eritrosedimentacion o proteina C reactiva,
funcion tiroidea, anticuerpos antitiroideos,
anticuerpos citoplasmaticos antineutréfilos
(ANCA), uroandlisis?, anti- DNA, electroforesis
de proteina en suero'.
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Tabla 1. Caracteristicas clinicas de enfermedad inflamatoria orbitaria (EIO)?

de Wegener

o bilateral

- Cualquier musculo
recto puede estar
comprometido, no
hay patrén

DISTINCION SIGNOS Y
TIPO DE EIO INICIO DOLOR DE HALLAZGOS SINTOMAS
OCULARES ASOCIADOS
Oftalmopatia Variable, pero | Raro - Compromiso - Nerviosismo
tiroidea puede ser inicialmente | bilateral, puede ser Intolerancia al calor
agudo asimétrico - Pérdida de peso
- Retraccién palpebral | - Cabello
- Lagoftalmos quebradizo
- Compromiso - Piel caliente,
muscular, méas himeda
cominmente se - Taquicardia
afecta el recto inferior | - Temblor
y medial, pero - Mixedema
puede comprometer | pretibial
cualquier musculo
Inflamacién Tipicamente Si - Usualmente - Sintomas
orbitaria agudo, pero unilateral constitucionales
idiopatica puede ser - Compromiso de leves o ausentes
insidioso cualquier musculo
recto, no hay patrén
Sarcoidosis Agudo o Si - Puede ser unilateral | - Sintomas
subagudo o bilateral constitucionales
- Cualquier musculo | - Complicaciones
recto puede estar respiratorias
comprometido, no crénicas
hay patrén. - Eritema nodoso y
- Compromiso otros rash
potencial del nervio | - Artritis/artralgias
optico - Linfadenopatia
periférica e hiliar
Granulomatosis | Agudo Si - Puede ser unilateral | - Sintomas

constitucionales
- Sinusitis

- Epistaxis

- Complicaciones
respiratorias

- Otitis media

- Artritis/artralgia
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DISTINCION SIGNOS Y
TIPO DE EIO INICIO DOLOR DE HALLAZGOS SINTOMAS
OCULARES ASOCIADOS
Enfermedad Variable Variable - Unilateral - Fiebre
orbitaria - Pérdida de peso
linfoproliferativa - Sudoracién
nocturna.
- Linfadenopatia
Enfermedad Variable Variable - Unilateral - Sintomas
orbitaria constitucionales.
metastasica - Manifestaciones
relacionadas a
neoplasia primaria
Celulitis orbitaria | Variable Si - Unilateral - Sospecha en nifios
- Fiebre
- Sinusitis reciente o
trauma
- Leucocitosis

Un componente esencial en la evaluacién
son los estudios imagenolégicos de la
o6rbita. Opciones incluyen ultrasonido,
tomografia computada (TC), y resonancia
nuclear magnética (RNM), con al menos
dos modalidades, siendo recomendado
no s6lo para establecer el diagnéstico mas
probable, si no también ayuda a guiar la

terapia.

La distincion clinica y radiografica entre
linfoma y muchas de las causas de EIO
no siempre es obvia (tabla 2). La Biopsia
orbitaria y el examen histolégico son
necesarios en muchos casos presentados
con EIO cuando el diagnéstico incierto
persiste.
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Tabla 2. Hallazgos radiograficos en Enfermedad Inflamatoria Orbitaria?

TIPO DE EIO

HALLAZGOS RADIOGRAFICOS

Oftalmopatia tiroidea

- Elongaciéon de mdsculos extraoculares respeta la
insercion tendinea

- Patrén ordenado de compromiso, inferior, medial,
superior, luego rectos laterales

- Mdsculos oblicuos rara vez comprometidos

- Bilateral

Inflamacion idiopatica orbitaria

- Cualquier estructua orbitaria puede ser
comprometida (ej Glandula lagrimal)

- Compromiso de musculos extraoculares involucra el
vientre del misculo e inserciones tendineas

- Compromiso puede ser focal (ej masa inflamatoria
focal) o difusa

- Compromiso 6seo es raro

Sarcoidosis

- Compromiso de glandula lagrimal bilateral y nervio
optico

Granulomatosis de Wegener

- Compromiso orbitario es a menudo una extension
del la enfermedad sinusal.
- Puede verse destruccion osea

Enfermedad orbitaria linfoproliferativa

- En cualquier parte de la érbita
- Masa flexible

Enfermedad orbitaria metastasica

- Unilateral
- Masa

Celulitis orbitaria

- Extension de la inflamacion orbitaria es un continuo
con la infeccion sinusal, tipicamente las celdas
etmoidales

- Asociado a absceso subperidstico

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El SIOI cuenta con aproximadamente el
10% de todos los tumores orbitarios’.
Celulitis orbitaria, oftalmopatia tiroidea,
sarcoidosis, tumor linfoide, linfangioma,
carcinoma metastatico y desordenes
reumatolégicos, tal como la granulomatosis
de Wegener puede imitar al SIOl.Una
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caracteristica diferencial es la rapida
respuesta a corticoides', sin embargo,
la orbitopatia tiroidea, sarcoidosis y
algunas neoplasias pueden responder a
corticoesteroides®.

La celulitis orbitaria y la oftalmopatia
tiroidea son las que mas cominmente se
confunde con SIOI.
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CELULITIS ORBITARIA

Es una consideracion fundamental en la
evaluacion de la inflamacién orbitaria, se
caracteriza por tener un inicio abrupto, es
muy dolorosa, y a menudo asociada con
historia previa de sinusitis, enfermedad
dental o trauma. Pacientes usualmente estan
febriles y presentan leucocitosis, puede ser
potencialmente mortal, por lo que los pacientes
con sospecha deben ser hospitalizados, y
se deben obtener cultivos inmediatamente,
iniciar antibiéticos endovenoso de amplio
espectro hasta que el agente causal sea
identificado. Las complicaciones incluyen
la trombosis de la vena orbital superior,
trombosis del seno cavernoso, pérdida de la
vision, oftalmoplejia, compromiso de nervio
trigémino, meningitis y abscesos cerebrales'.

OFTALMOPATIA TIROIDEA

Es la causa mas comin de enfermedad orbitaria
en adultos., explicando casi el 60% de los
casos, entre los 21 a 60 afos?>. Normalmente,
el comienzo es insidioso en lugar de aguda,
el lagoftalmos y la retraccion palpebral son
dos hallazgos caracteristicos de este trastorno.
Es la causa mas comdn de proptosis bilateral
en edad pedidtrica y tiende a dar un curso
mas benigno en los nifios'. Otros sintomas
y signos incluyen diplopia, alteraciones de
la motilidad ocular y queratitis debido a
exposicion corneal. La neuropatia 6ptica es
una temida complicacién en la orbitopatia
tiroidea, pero es relativamente infrecuente,
con pérdida de la visién que se producen
en el 2% a 9% de los pacientes'.

El desarrollo de orbitopatia tiroidea
ocurre en 18 meses desde el inicio de la
enfermedad tiroidea en 85% de los pacientes’.

Las mujeres estan afectadas en al menos 3
veces mas frecuentemente, pero los hombres
y aquellos con inicio después de los 50 afos
de edad tienden a tener enfermedad mas
severa. Tabaquismo parece incrementar
significativamente la incidencia y severidad
de la enfermedad. Muchos pacientes con
orbitopatia tiroidea tienen evidencia clinica
de hipertiroidismo, con nerviosismo, temblor,
fatiga, intolerancia al calor, diaforesis,
palpitaciones, pérdida de peso, y cabello
quebradizo, aunque el 10% de pacientes
seran eutiroideos al momento del diagnéstico.

Los estudios de imagen caracteristicamente
revelan un engrosamiento del vientre de los
musculos extraoculares con conservacion
relativa del tenddn. Las opciones de tratamiento
son complejas y la decision debe basarse en
grado de la enfermedad.

SARCOIDOSIS

Es un desorden inflamatorio idiopético,
multisistémico, caracterizado por granulomas
no caseificantes. El inicio de la enfermedad
es tipicamente entre la edad de 20 a
40 anos con incremento de la tasa de
incidencia reportada en Americanos africanos,
Irlandeses, y Escandinavos. Mas de la mitad
de los pacientes con sarcoidosis tendran
complicaciones respiratorias crénicas y pocos
sintomas constitucionales al momento de la
presentacion inicial. Casi todos desarrollaran
enfermedad pulmonar en algin punto
en el curso de la enfermedad. Ademas,
rash (ej eritema nodoso, y lupus perneo),
complicaciones musculo-esqueléticas,
linfadenopatias, disfunciéon neurolégica y
sintomas oculares con variable presentacion.?
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La enfermedad oftalmica ocurre en 25% a 50%
de los pacientes con sarcoidosis al momento
de la presentacion®. La uveitis anterior y
posterior cuenta con la vasta mayoria de las
complicaciones oculares que comprometen
la vision. La infiltracion sarcoidea de la
6rbita en si misma es menos comun pero se
presenta en aproximadamente en un cuarto
de casos con compromiso ocular y hasta
10% de todos los pacientes. El compromiso
tiende a ser limitado a la glandula lagrimal
siendo casi siempre unilateral. El inicio es
similar al de SIOI con inflamacién aguda
o subaguda e intensidad de dolor variable,
proptosis, oftalmoplejia y pérdida de vision.

Ocasionalmente, un diagndstico presuntivo de
sarcoidosis puede ser hecho en presencia de
hallazgos cldsico. Sin embargo, el diagnéstico
usualmente requiere evidencia patoldgica de
inflamacién granulomatosa no caseificante
como también la exclusién de otras posibles
enfermedades granulomatosas. La presencia
de compromiso multisistémico ademas
consolida el diagnéstico. La actividad de la
enzima convertidora de angiotensina en suero
no parece aumentar el valor predictivo de
las pruebas de funcién pulmonar y placas
tordcicas, y el uso en la investigacion inicial de
sospecha de sarcoidosis no es recomendado.
Las radiografias de térax habitualmente
revelan adenopatia perihiliar y/o infiltrados
intersticiales.

ENFERMEDAD MALIGNA ORBITARIA

Del total de casos de tumores orbitarios, las
enfermedades linfoproliferativas constituyen el
6% de éstas, a su vez la mitad corresponden
a linfoma. El tratamiento no ha demostrado
reducir la progresion a linfoma, pero la
radioterapia, los corticosteroides y agentes
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citotdxicos puede ser necesario para el alivio
sintomdtico local®.

El compromiso de la conjuntiva, 6rbita, y
glandula lagrimal ocurre en cerca del 10%
de todos linfomas extraganglionares. Linfoma
orbitario se presenta en los adultos mayores
con exoftalmos y, ocasionalmente con
diplopia. EI compromiso bilateral ocurre en
casi el 25% de los casos. Ocasionalmente
puede haber ptosis o una masa palpable en
la 6rbita anterior que se descubre durante
el examen. Al momento del diagndstico, el
40% de los pacientes tienen evidencia de
enfermedad sistémica, y se estima que el
60% desarrollard linfoma sistémico en los
préximos 5 anos. Aproximadamente 40% a
60% de los linfomas orbitales son del subtipo
del tejido linfoide asociado a mucosas’.

Un alto indice de sospecha para linfoma,
se debe mantener con todos los casos
que se presume de inflamacién orbitaria,
particularmente con inicio insidioso en
un adulto mayor, la presencia de sintomas
constitucionales, debe aumentar la sospecha.
Las imagenes de senos paranasales, érbita y,
a menudo cerebrales son necesarias, aunque
es importante tener en cuenta que el linfoma
puede simular IOl tanto radiograficamente
y clinicamente. Por lo tanto la obtencién
de tejido orbital es esencial. En los casos
en que la patologia no es concluyente o
no apoyan claramente otro diagndstico,
repetidas biopsias debe llevarse a cabo para
evaluar adecuadamente el prondstico y guiar
el tratamiento.

Los tumores malignos metastasicos representan
el 2% al 3% de los tumores orbitarios. Los
sitios primarios mas comunes son los de
mama, pulmon, prostata, tracto gastrointestinal
y renal. En comparacién con la mayoria de
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las otras causas de inflamacién orbitaria, el
inicio del desplazamiento del globo ocular es
bastante agudo, con rapido desplazamiento
del globo ocular y exoftalmos?.

VASCULITIS

Aunque hay casos reportados de inflamacion
orbitaria en asociacién con otros procesos
de vasculitis, la granulomatosis de Wegener
(GW) tiene una especial predileccién por
el tejido orbitario. GW es una vasculitis de
pequeio y mediano vaso que involucra
el tracto respiratorio superior e inferior vy,
frecuentemente, los rifiones. Es una rara, pero
importante consideracién en el diagnéstico
diferencial de la inflamacién orbitaria.

La enfermedad oftalmica afecta de un 28%
a 58% de los pacientes en algiin momento
del curso de la GW vy esta presente como
parte del complejo sintomatico inicial en 8%
a 16%?. La inflamacién orbitaria cuenta para
un gran porcentaje de estos y pueden ocurrir
solao concurrentemente con otros procesos
oculares, como epiescleritis, escleritis o uveitis.
Paradéjicamente, la vasculitis retinal es una
manifestacion rara de GW. El compromiso de
la 6rbita se cree que resulta de una extension
continua desde el seno o secundario a un
proceso vasculitico primario.

El dolor ocular bilateral, proptosis, eritema,
y restriccion a los movimientos oculares
son caracteristicas clinicas frecuentes. La
proptosis es un signo de mal prondstico, la
mitad de los pacientes presentaron pérdida de
vision debido a isquemia del nervio 6ptico’.

El diagnéstico de GW esta usualmente basada
en hallazgos histolégicos en un entorno clinico
compatible. A pesar de que no debe sustituir
a la biopsia como medio de diagndstico, el

hallazgo de ANCA puede tener un alto valor
predictivo positivo de esta enfermedad en
pacientes con un complejo de sintomas que
sugieren WG.

El tratamiento de la GW limitada tipicamente
es menos agresiva que la de la enfermedad
pulmonar o renal potencialmente mortal. La
GW asociada a inflamacion orbitaria debe
ser abordada de una manera similar, con una
terapia mds agresiva reservada para aquellos
con potencial compromiso del nervio 6ptico.

TRATAMIENTO SINDROME INFLAMATORIO
ORBITARIO IDIOPATICO

CORTICOIDES

El tratamiento de primera linea de la IOl son
los corticoides. En funcién de la gravedad
y la respuesta, comienza con prednisona
oral a de 60 a 100 mg diarios (1.0 a 1,5 mg/
kg/d) de 1 a 2 semanas y, a continuacion,
retiro gradual hasta cero durante 6 a 12
semanas. La respuesta es tipicamente rapida,
resolviéndose el dolor y proptosis dentro
de las 24 a 48 horas desde el inicio del
tratamiento " *.

Si se realiza una biopsia previo al tratamiento,
se pueden administrar corticoesteroides
intraoperatorio (metilprednisolona intravenosa,
125 y 250 mg) luego de la confirmacién
diagnéstica por biopsia rapida. Los
corticosteroides intravenosos en dosis mas
altas (metilprednisolona, 1,0 g/d para los dias
1 a 3) pueden administrarse a los pacientes
con compromiso apical y pérdida de la vision
(generalmente en forma ambulatoria y sin
contraindicaciéon médica)*. Triamcinolona
intraorbital (40 mg/ml) es til durante la cirugfa,
especialmente en inflamacion esclerosante
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y puede ser considerado para pacientes
ambulatorios con enfermedad esteroide
sensible pero con intolerancia oral®.

Hay que considerar que un estudio
retrospectivo por Mombaerts et al. de 32
pacientes encontré una modesta respuesta
a prednisona*. La dosis inicial de prednisona
oral fue 60 mg diariamente durante dos
semanas, seguido por una inclinacién gradual
durante varios meses. Sélo el 37% de los
pacientes fueron curados, 78% tenia una
respuesta inicial, con una tasa de recurrencia
de 52%. Los corticoides son muy eficaces
en aquellos pacientes que desarrollaron
neuropatia 6ptica, con recuperacion visual
completa en el 92% de los pacientes. Los
autores recomiendan el uso de corticoides
en |0l, sobre todo si hay compromiso del
nervio éptico. La respuesta a los corticoides
no debe utilizarse para hacer un diagnéstico
de la 101, ya que sélo tiene sensibilidad de
78%*. Otro estudio retrospectivo por Char
et al mostré que los corticoesteroides orales
de dosis altas (prednisona en dispuestos mg
diarios durante al menos 2 semanas) eran
eficaces en aproximadamente el 31% de los
pacientes. Los pacientes con lesiones masivas
y la fibrosis respondieron peor*. Esto pone
de evidencia de que los corticoesteroides
no son una solucién perfecta.

RADIOTERAPIA

Radioterapia ha demostrado eficacia moderada
en varios estudios pequefios y debe ser
considerada para los pacientes resistentes
o intolerantes a esteroides. Kennerdell et al.
mostraron un beneficio en 10 pacientes con
hiperplasia linfoide orbital con una dosis de
2500 a 3000 cGy durante un periodo de
10 dias. Sergott et al. mostré una respuesta
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en 15 de 21 pacientes (72%) con una dosis
de 1000 a 2000 rads durante 10 a 15 dias.
Orcutt et al. mostrd un efecto del tratamiento
de 75% en las dosis de 2500 cGy durante
15 dias. La combinacion de estos datos, la
terapia de radiacion es adecuada en casos
de refractarios de esteroides'.

INMUNOSUPRESORES

Los Inmunosupresores han sido utilizados para
pacientes que no responden plenamente a los
corticoesteroides, dependientes de corticoides
o no toleran los efectos secundarios. La
mayoria de las revisiones son escasas debido
a la diversidad de la IOl y los medicamentos
involucrados, no son conscientes de los
riesgos y beneficios. Agentes disponibles
incluyen antimetabolitos (p. €., metotrexato,
azatioprina, micofenolato mofetil), inhibidores
de células T (p. €j., ciclosporina, tacrolimus)
y agentes alquilantes (por ejemplo, la
ciclofosfamida, el clorambucilo)*.

Los datos son limitados en relacién con el
uso de agentes inmunosupresores como
la ciclofosfamida en SIOI y otros agentes
quimioterapéuticos. La ciclosporina a dosis
bajay posterior disminucién gradual, controla
y mejora los sintomas de 10I, con posterior
recurrencia, luego de la suspensién, segin
estudios de Bielory et al y. Diaz Llopis et
al'. Los pacientes tratados con metotrexato
a dosis bajas a 7,5 a 12,5 mg por semana
(dosis media, 11,9 mg/semana), 73% mejord
en un periodo de 3 a 9 semanas, y 23% habia
remision completa de su enfermedad, segin
estudio Shah et al'.

En caso de seleccién y administracion se
dejan a reumatdlogos, que se ocupan de
tales agentes en forma habitual*
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CORISTOMAS EPIBULBARES

Dra. Jenipher Lopehandia C.

RESUMEN

Se hace una revision de los coristomas epibulbares, tumores congénitos benignos
frecuentes en la infancia, de importancia en la practica clinica ya que pueden coexistir

con otras patologias sistémicas.

INTRODUCCION

Los coristomas son tumores benignos
constituidos por tejido conectivo normal
en una localizacién anémala’. Se producen
por el desplazamiento durante la etapa
embrionaria de la epidermis hacia una
localizacion subcutanea. Al ser atrapados
restos de ectodermo en las suturas dseas,
se origina un quiste con restos dérmicos
y epidérmicos, recubierto por un epitelio
queratinizado, que puede contener glandulas
sebdceas y foliculos pilosos, cubierto por
epitelio conjuntival, correspondiendo a un
quiste dermoides orbitario este ultimo.

Los dermoides epibulbares son mas bien
s6lidos y no quisticos y se encuentran mas
superficiales.

Se presentan con una frecuencia de 1 a 3
por cada 10.000 nacimientos, constituyendo
los tumores orbitarios mas frecuentes en la
infancia y ocupan el 3° lugar de todas las

lesiones epibulbares infantiles?.

Son de crecimiento lento y generalmente
asintomaticos, y cuando se localizan en la
oOrbita pueden no ser evidentes hasta etapas
mas tardias’.

La localizacién mds frecuente es la epibulbar,
ubicandose en la zona inferotemporal del
globo ocular o temporal del limbo, y el tipo
mas frecuente de estos, es el dermoides que
tiene el aspecto de una masa sélida, lisa y
elevada’.

CLASIFICACION
Histolégicamente se reconocen los siguientes®:
1. Dermoides conjuntival (limbar)
Localizado en el limbo
Mas cominmente en limbo inferotemporal

Son masas blandas, suaves, amarillentas,
subconjuntivales
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Asociado en un 30% a Sindrome de
Goldenhar

Puede causar astigmatismo y ambliopia

Constituidos por tejido conectivo cubierto
de epidermis, contiene piel y apéndices
cutaneos como pelos y glandulas sebaceas.

Dermolipoma conjuntival

Usualmente se localiza en el fornix
superotemporal

Son masas blandas, méviles y
subconjuntivales

Mas comun en la vida adulta

Se puede extender en la profundidad de
la orbita

Ademds del tejido conectivo y epidermis
hay tejido graso.

Otras clasificaciones los dividen en*:

3. Coristoma simple

Propio de la infancia, situado en la zona
temporal o nasal superiores de la 6rbita,
es poco profundo y no se propaga.

Coristoma complejo

Constituidos por tejidos de diferente
origenes. Tipico de la adolescencia o edad
adulta, es de origen mas profundo, sus
bordes son poco definidos y puede
extenderse en direccion intracraneal
produciendo alteraciones 6seas.

imagen, y confirmacion anatomopatolégica.

Es importante relacionarlos con enfermedades
sistémicas que tienen dentro de sus
manifestaciones estos tumores benignos
como son:

1. Sindrome de Goldenhar

Denominado también displasia 6culo
auriculo vertebral

Presentan coloboma del parpado superior
Lipodermoides epibulbar
Apéndice preauriculares

Anomalias en los huesos faciales y
vertebrales

2. Treacher Collins
Disostosis mandibulo facial
Coloboma del parpado inferior
Fisuras palpebrales antimongoloides
Distopia cantal
Dermoides de limbo y orbita
Alteraciones dentales

Anormalidades preauriculares

3. Sindrome del nevus sebaceo de
Jadassohn

Hiperpigmentacion e hiperqueratosis que
afectan cara, espalda y extremidades.

Asimetria craneal

Alopesia
DIAGNOSTICO Defectos oseos como escoliosis
El diagnéstico de presuncion es clinico, aunque Coloboma de palpebral, dermoides y
siempre debe someterse la lesion a estudio por leucoma corneal

Coristomas epibulbares



TRATAMIENTO

Generalmente se observan, se puede hacer
una escision cosmética o funcional cuando
ocluye el eje visual, pero habitualmente
se profundizan a los tejidos adyacentes, y
cuando se ubica en el limbo puede dejar
un astigmatismo corregible con lentes de
contacto rigidos.

La importancia del diagnostico es que se
asocian a otras patologias como el sindrome
de Goldenhar, Treacher Collins y sindrome
del nevus sebdceo de Jadassohn?.
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La esquina del clinico

La posibilidad de diplopia postoperatoria en pacientes sometidos a cirugia refractiva es
una realidad, afortunadamente poco frecuente pero claramente un gran dolor de cabeza
al presentarse ya que se trata de pacientes que tienen expectativas muy altas del
procedimiento Por ello sugerimos el siguiente esquema para aplicar en el preoperatorio
a fin de disminuir la posibilidad de aparicién en el postoperatorio.

1. Obtenga una historia completa sobre estrabismo, diplopia, ambliopia, y otras
alteraciones de la binocularidad. Preguntar al paciente sobre el uso de prismas en
sus anteojos, tratamientos ortépticos, ejercicios de convergencia o uso de parche
en alguna etapa de la vida, y/o el uso de monovisién en lentes de contacto en
pacientes présbitas.

2. El lente que el paciente use debe ser estudiado por la posibilidad de prismas o por
un poder inesperado (sub o sobrecorrecciones). El estado refractivo ha de estudiarse
con y sin cicloplegia siempre.

3. Un cover/uncover y un test de cover alternado debe ser realizado para cerca y lejos.
Versiones y ducciones, asi como la motilidad ocular ha de ser evaluada.

4. Un estudio sensorial que incluya al menos el Test de Titmus es deseable y un
estudio de fusion como el Worth 4 Dot para lejos y cerca.

5. Estudiar la dominancia en casos en los que la monovisién se plantee como una
alternativa de correccion, pudiendo hacer previamente una prueba con lentes de
contacto para predecir el estado de alineamiento postoperatorio o la posibilidad de

surgimiento de diplopia.

6. Considerar la evaluacion con Estrabdlogo en caso de dudas, como un paso del
preoperatorio.

DR. JAVIER CORVALAN RINSCHE

Matucana esquina Huérfanos
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