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Introduccion
Alteracion u opacidad corneal, frecuentemente bilateral y progresiva, no
inflamatoria localizada por lo general en la cérnea central, menos evidente
hacia el limbo. La mayoria de las distrofias son hereditarias de forma
autosomica dominante, excepto distrofia macular (autosémica recesivo) y
distrofia reticular tipo 3. La mayoria producen a medida que progresan una
disminucién de la agudeza visual, y requieren en muchos casos de trasplante
corneal como tratamiento definitivo, presentando entre sus complicaciones la

reaparicion de la distrofia en el boton donante.



Objetivos:
1. Profundizar conocimientos sobre la base clinico-epidemioldgica de la
enfermedad.
2. Establecer un diagnostico rapido y preciso de la misma, asi como
diferenciarla de las que cursan con similares sintomas y signos.

3. Tratar correctamente segun los criterios diagnésticos y clasificacion.

Desarrollo

Criterios diagnosticos

-Historia: antecedentes familiares.

-Biomicroscopia del segmento anterior en lampara de hendidura donde se
observan las alteraciones caracteristicas segun la capa corneal afecta.
-Agudeza visual mejor corregida

-Microscopia especular o con focal segun capa corneal afecta.

PRUEBAS DIAGNOSTICAS BASICAS Y/O CONFIRMATORIAS
1. Biomicroscopia del segmento anterior en lampara de hendidura.
2. Microscopia Especular.

3. Microscopia Confocal.

Clasificacion
Distrofias epiteliales corneales
¢ Distrofia de la Membrana Basal Epitelial (Distrofia mapa punto
huella dactilar)

e Distrofia de Meesmann



¢ Distrofia Reis-Blicklers.
— Distrofias estromales
e Distrofia granular
e Distrofia macular
e Distrofia reticular
— Distrofias endoteliales
e Distrofia endotelial de Fuchs.

e Distrofia polimorfa posterior.

DISTROFIAS EPITELIALES CORNEALES (Sintomas y signos)

Distrofia de la membrana basal epitelial

También Distrofia mapa punto huella dactilar, es la distrofia anterior mas
comun. Se caracteriza por la presencia de manchas grises difusas (mapa),
pequefios quistes blanco cremosos (punto) o finas lineas sinuosas concéntricas
(huellas dactilares) en el epitelio corneal. Son examinadas con mayor facilidad
en la lampara de hendidura por retroiluminacion o mediante un amplio haz de
luz desde un lado. Generalmente asintomético, pueden presentar dolor y
sensacion de cuerpo extrafio ocular particularmente al abrir los ojos después
de dormir, cuando aparecen erosiones epiteliales recurrentes suele causar
disminucion de la vision y diplopia monocular.

Distrofia de Meesmann

Es una distrofia epitelial rara, bilateralmente simétrica que se hereda con un
patron autosémico dominante. En la lampara de hendidura por retroiluminacién
se observan microquistes epiteliales en el eje visual y en la media periferia.

Generalmente asintomatico hasta la adultez, aunque puede causar disminucién



gradual de la vision si los quistes aumentan en nimero y causan irregularidad
de la superficie corneal.

Distrofia Reis-Bucklers.

Patron hereditario autosémico dominante, aparece en la primera y segunda
década de la vida. Se observan opacidades reticulares grises densas y
superficiales en el area central de la cérnea. Son comunes los episodios

dolorosos de erosiones epiteliales recurrentes. (Wills eye hospital, 2008)

RECOMENDACIONES TERAPEUTICAS
Tratamiento médico.
— No existe tratamiento médico a menos que aparezca alguna erosion
epitelial, entonces tratar con
Ciclopléjico tépico
— Homatropina 2 % o Atropina 1% (colirio): 1 gota cada 8 horas
Antibidtico tépico
- Tetraciclina o cloranfenicol (ungtento oftalmico): 1 aplicacion 4 a 6 veces
por dia, por 3 a 5 dias hasta que resuelva.
Si el defecto epitelial es grande:
e Oclusion del ojo con un parche a presion, o
e Colocar un lente de contacto blando terapéutico (LBT), y
Colirio antibiotico
-Gentamicina o cloranfenicol (colirio) 1 gota 4 veces al dia.
Analgésico (si necesario)
Duralgina (tab. 0,3 g): 2 tab. por via oral

Después de sanado el epitelio indicar



Lagrimas artificiales sin preservantes: 4 a 8 veces al dia y continuarlo
por 3 a 6 meses.
Terapia operatoria

e Ni la queratectomia superficial ni el transplante corneal lamelar son
apropiados.

e En la distrofia de Reis-Blcklers la queratectomia fototerapéutica (PTK)
con laser excimer es de eleccion.

e Cuando la opacidad vy cicatrizacion son profundas se indica
gueratoplastia penetrante. Es frecuente la recurrencia de la distrofia en

el injerto.

DISTROFIAS ESTROMALES (Sintomas y signos)

Distrofia granular

Patron hereditario autosémico dominante, aparece en la primera década de la
vida. En el estroma corneal anterior depdsitos blancos en forma de gotas,
anillos o panales, separados por pequefias areas de cornea clara. Se extienden
desde el centro hacia la periferia corneal pero nunca llegan a afectarla. Cursa
de forma asintomatica, aunque puede causar disminucion de la vision. (Wills
eye hospital, 2008)

Distrofia macular

Es la menos comun y la mas grave de las tres distrofias estromales clasicas.
Patrén hereditario autosémico recesivo. Opacidades blanco grisaceas difusas,
finas y superficiales del estroma central, se extienden hacia la periferia y
pueden afectar todo su grosor. Nédulos blanco grisaceos de bordes irregulares

pueden protruir produciendo irregularidad de la superficie corneal. Causa



disminucion progresiva de la vision, irritacion ocular y fotofobia. (Wills eye

hospital, 2008)

Distrofia reticular

Es una amiloidosis corneal localizada, primaria, bilateral y hereditaria que

puede causar disminucion progresiva de la vision, fotofobia, lagrimeo y dolor. .

(Wills eye hospital, 2008)

Existen tres formas clinicas histolégica y clinicamente diferentes

Tipo

Caracterizacion

Finas lineas ramificadas con opacidades subepiteliales y
cicatrizacion (haze) difusa estromal anterior. Periferia clara.

Frecuentes erosiones epiteliales

(Sindrome de Meretoja): asociado con amiloidosis sistémica,
neuropatia periférica y craneal, piel laxa y seca, anomalias

de las orejas. Erosiones epiteliales infrecuentes.

Lineas mucho mas finas que las encontradas en los tipos

anteriores. No erosiones epiteliales.

RECOMENDACIONES TERAPEUTICAS

Tratamiento médico medicamentoso

No requieren tratamiento mientras el paciente conserve una buena agudeza

visual.

Las erosiones epiteliales son infrecuentes y se manejan de forma

rutinaria.




Cuando se afecta la agudeza visual, puede realizarse queratectomia
fotorrefractiva con excimer laser o queratoplastia penetrante en
dependencia de la profundidad de las lesiones, esta Udltima es de
eleccion en la distrofia macular,

La recurrencia en el injerto suele ocurrir con menos frecuencia que en el

resto de las distrofias.

DISTROFIAS ENDOTELIALES (Sintomas y signos)

Distrofia endotelial de Fuchs

Definicion

— Condicién comin que va desde cérnea guttata hasta una descompensacion

corneal. Tiene un comienzo tardio y progresion lenta que con muy poca

frecuencia da sintomas antes de los 50 afios. Patron hereditario

autosémico dominante. Predisposicion femenina. (Krachmer, 2012)

Criterios diagnosticos

Historia: antecedentes familiares, antecedentes de cirugia de catarata.

Biomicroscopia del segmento anterior en ldmpara de hendidura donde
puede verse por retroiluminaciéon el endotelio con aspecto rugoso o de
metal forjado principalmente en la zona central (cornea guttata), finos
pigmentos en forma de polvo sobre el endotelio, edema epitelial y
estromal, pliegues de la membrana de Descemet, tejido cicatrizal
subepitelial. Tincion con fluoresceina para observar bulas intactas o

defectos epiteliales por su rotura.

— Agudeza visual se afecta cuando comienza el edema corneal.

La PIO puede estar aumentada.



— Paquimetria corneal para determinar grosor corneal central que esta
aumentada cuando hay edema estromal.
Microscopia especular o confocal del endotelio corneal donde se observan las
gutas como opacidades hiporeflectivas
Diagnostico diferencial
Queratopatia bullosa seudofaquica: existe el antecedente de cirugia de

catarata.

1. Distrofia polimorfa posterior: se observa en edades tempranas de la vida.
Lesiones a nivel de la membrana de Descemet y el endotelio en forma de
vesiculas, bandas y opacidades difusas. Anomalias del iris incluyen
adhesiones iridocorneales, atrofia y corectopia.

2. Distrofia endotelial hereditaria congénita: se observa al nacimiento y el
edema corneal es bilateral.

3. Sindrome iridocorneoendotelial: aparece en pacientes jovenes o de
mediana edad de forma unilateral. Apariencia de metal forjado en el
endotelio corneal, con engrosamiento variable del iris, alteraciones de la

pupila, aumento de la PIO y edema corneal.

RECOMENDACIONES TERAPEUTICAS
Tratamiento.
e En sufase inicial no requiere tratamiento.
e Sipresenta edema corneal:
— Cloruro de sodio hiperténico 5% (colirio): 1 gota cuatro veces al

dia.



— Cloruro de sodio hipertonico 5%(unglento) 1 aplicacion antes de

dormir.

Reducir la PIO

— Timolol 0.5% (colirio): 1 gota cada 12 horas si no existen contra

indicaciones sistémicas.

e Puede aplicarse gentilmente aire caliente proveniente de un secador de

pelo a la distancia del brazo extendido, hacia los ojos, en la mafiana,

para deshidratar la cérnea.

e Si hay rotura de bullas

-Tratarla como una erosion epitelial recurrente.

e Cuando la agudeza visual disminuye debido al edema corneal

-Queratoplastia penetrante o endoqueratoplastia (lamelar posterior).

Indicadores
Indicadores estructura Estandar
Recursos % de personal calificado relacionado con el PA con
humanos entrenamiento especifico disponible para su aplicacion 100%
Recursos % de disponibilidad de equipos especificos >95 %
materiales relacionados con el PA
% de medicamentos disponibles, segun establece el >90 %
PA
Recursos % de disponibilidad de planillas para la recoleccion de 100 %
organizativos | datos (PRD)
% de disponibilidad de la base de datos 100%




Indicadores de procesos Estandar
% diagnosticados en los centros vistos en consulta de cornea. >95% 95 %>
% aplicacion de las técnicas de diagndstico propuestas por este PA >95%
% de clasificacion adecuada segun criterios del PA > 98%
% de pacientes seguidos segun periodo establecido > 90%
Estandar
Indicadores de resultados
% de cumplimiento de conducta quirdrgica establecida aplicada >95%
% de complicaciones segun el nimero de pacientes operados < 3%
% de recaidas post tratamiento <4%
% de pacientes con elevado grado de satisfaccion como resultado del| > 98%
tratamiento Impuesto
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