Glaucomas pigmentario

y pseudoexfoliativo

A. Glaucoma pigmentario

La asociacion entre dispersion pigmentaria y el aumento de
la PIO fue primariamente descripta por von Hippel en 1901.
Sin embargo hubo que esperar hasta 1949 que fue cuando
Sugar y Barbour abordaron los aspectos clinicos de una en-
tidad que hasta ese momento era una rareza y que desde alli
comenzd a conocerse como glaucoma pigmentario (GP).

Desde entonces se realizaron varios estudios muy im-
portantes que indicaron que este tipo de glaucoma como
asimismo el sindrome de dispersion pigmentaria (SDP) son
entidades clinicas mas frecuentes de lo que se creia y por lo
que, al conocérselos bien, son poco y mal diagnosticados.

El GP afecta generalmente a hombres jovenes, miopes y es
habitualmente bilateral. Lo mas comun es que se presenten
en pacientes de por lo menos -1D de miopia en el SDP y de
cOmo minimo con -3 D de miopia en el GP.

La edad de inicio se halla entre los 30 a los 50 afios, siendo

cio refractivo con el SDP. También se considera que la mio-
pia facilitaria la expresion fenotipica del genoma del SDP.

Manifestaciones clinicas

El signo mas reconocido para el diagnostico son los defec-
tos de la capa pigmentaria del iris, que se ven por transilu-
minacion o retroiluminacion (ilus. 1y 2).

Es precisamente del iris de donde proviene el pigmento que
da lugar a las otras manifestaciones del SDP. La atrofia de la
capa pigmentaria se ubica en la periferia o media periferia de
la membrana iridiana y se diferencia de la atrofia de la pseu-
doexfoliacion (SXF) en que ésta se produce en la zona del
iris que rodea la pupila. Comienza en el area nasal inferior
de ambos ojos y aparece en forma de estriaciones radiales.
Ademas, aparte de los depdsitos en la cara anterior del iris,
es también comun encontrar esta dispersion de pigmento en
la zénula y cara posterior del cristalino (ilus. 3 y 4).
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mas jovenes los pacientes con SDP. El GP se encuentra en
blancos, por lo que es bastante raro que se de en pacientes
de raza negra.

Gran cantidad de estudios proponen diferentes formas de
herencia: autonomica recesiva, autonomica dominante con
expresion retardada y penetrancia variable o autondmica
dominante multifactorial.

Lo que se sabe, de acuerdo con Sampaolesi, es su gran re-
lacion con la miopia (75%), por lo que se propuso un modo
poligénico o multifactorial que genéticamente asocie este vi-
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Es preciso destacar que en ciertos iris con estromas muy
gruesos puede hacerse bastante complicado la visualizacion
de este signo.

Gonioscopia

Lo que en todos los casos puede demostrarse es la gruesa
banda de pigmento acumulada en el trabeculado. Goniosco-
picamente se visualiza una faja homogénea que se deposita
en toda la circunferencia del angulo esclerocorneal. En la
zona inferior de este deposito, generalmente el trabeculado,



hacia la cornea, formando una linea pigmentada que sobre-
pasa la linea de Schwalbe en forma no sistematizada, sino
onduladamente (ilus. 5 y 6).

Este anillo pigmentado del seno camerular es el signo mas
destacado y constante, por lo que la gonioscopia tiene un
valor verdaderamente diagnostico.

Biomicroscopia

El deposito de pigmento en la cara corneal posterior tiene,
por lo general, forma de huso, con el diametro mayor verti-
cal y se denomina huso de Krukenberg (ilus. 7 y 8).

Este pigmento es fagocitado por las células endoteliales
que cubren la Descemet. Aunque se propuso que estos de-
positos pudieran ser mal tolerados por la cornea, diferentes
estudios demostraron que el conteo endotelial y la taquime-
tria son normales en estos pacientes.

También se suele ver un deposito pigmentario en la cara
anterior del iris, como también se lo ve en la superficie pos-
terior del cristalino, en el cual este pigmento llega a formar
dos anillos.

El primero de éstos o mas externo, lo muestra acumuldn-
dose en las inserciones de las fibras zonulares (cara posterior
de la lente) mientras que el segundo anillo, por dentro del
anterior, corresponde al acumulo de granulos pigmentados
a nivel del ligamento hialoideo-capsular de Wieger, es decir
en la zona donde contacta la hialoides anterior con la cap-
sula cristalina posterior.

lizada, que esta presente en un 20% de los casos o con des-
garros de retina, los que conducen a una mas alta incidencia
de desprendimientos retinales en estos enfermos que en el
resto de la poblacion.

Esta es la razon por la que es importante no dejar de hacer
en estos pacientes, un estudio de la retina periférica previa-
mente a comenzar un tratamiento con mioticos, ademas de
realizarles siempre controles periodicos.

Etiopatogenia

Con respecto de la fisiopatologia de este cuadro deben ex-
plicarse dos aspectos destacables:

a) el mecanismo de dispersion pigmentaria y

b) el mecanismo de obstruccion de la malla trabecular

a) En relacion con el primer interrogante, Campbell propuso
que el roce de la cara posterior del iris con la fibras zonulares
anteriores llevaria a una liberacion mecanica de los granulos
de pigmento del epitelio pigmentario del iris. Este contacto
podria estar ayudado por un desplazamiento posterior de la
media periferia iridiana, lo que sugiere una mayor presion
de la camara anterior con respecto de la posterior. El autor
expresa que esto se explicaria en la suposicion de que el iris
hace un efecto de valvula, dejando fluir el acuoso hacia la
camara anterior e impidiendo su retorno a la posterior.

Karichkoff pudo probar esto y ademas propuso hacer una
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Se pudo demostrar que primeramente se forma el anillo
zonular en tanto que el segundo es de nacimiento mas tar-
dio, lo que estaria ensefiando que esta formacion anular en
la cara posterior del cristalino es adquirida. Este deposito se
presenta en la gran mayoria de los pacientes con GP.

A éste se lo relaciono con diferentes entidades nosologi-
cas: megalocornea, sindrome de Bernard-Horner, sindrome
de Alport y driisen de papila. Sin embargo, lo que es con-
veniente sefialar es su relacion con ciertas degeneraciones
retinales periféricas, como lo son la degeneracion en empa-

[ 28]

llustracién 4

iridotomia para equilibrar ambas presiones camerulares y
de esta manera pudo verse como el iris tomaba una posi-
cion plana con respecto de la concava que tenia antes de
la cirugia.

De todas formas, corresponde sefialar que también se ha
propuesto un origen congénito, habida cuenta que esta de-
mostrado la presencia de ciertas alteraciones de las estruc-
turas mesodérmicas iridianas, la gran incidencia familiar y
la relacion existente entre pacientes con GP y sus familiares
con glaucoma congénito tardio.



Ambas teorias (mecdnica y congénita) no se excluyen, ya
que se necesitaria una anomalia del epitelio pigmentario del
iris para que el roce con las fibras zonulares produzca la
dispersion del pigmento. Esto explicaria por qué no todos
los miopes altos desarrollan SDP.

En el glaucoma uveitico, ademas de los antecedentes que
el paciente por cierto referird con respecto de inflamacio-
nes y/o tratamientos oculares, también servira de mucho la
lampara de hendidura. Mediante ésta se podra descartar la
presencia de sinequias posteriores, depdsitos pigmentados a
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b) Ahora bien, se intentara despejar el segundo interro-
gante, es decir como se da la obstruccidn del trabeculado.
Este pigmento o particulas del mismo se acumularian en la
malla de aquél, a lo que seguiria una fagocitosis o mejor,
melanofagocitosis, hecho que llevaria a una acumulacién
de pigmento en las células trabeculares, con dafio en ellas
y subsecuente colapso del filtro trabecular. El resultado en
casos avanzados seria una reduccién irreversible de la ca-
pacidad de filtracion con el correspondiente aumento de la
PIO.

A este mecanismo mayor se le adicionarian otros de toxi-
cidad celular o alteraciones congénitas de las estructuras
del seno, puesto que ya se halla demostrado, por lo menos
en primates no humanos, que la sobrecarga de particulas
pigmentadas por si solas, no provocan alteraciones micros-
copicas.

De todas maneras se hace evidente que ninguna teoria ex-
plica totalmente la etiopatogenia de este tipo de glaucoma,
por lo que una suma de factores o combinacion de ellos, es
lo que en verdad ocurre. Sin duda, seran las futuras investi-
gaciones las que arrojaran mas luz sobre el problema.

Diagnostico diferencial

En el diagnostico diferencial hay que tener en cuenta el
glaucoma pseudoexfoliativo, la uveitis, el glaucoma prima-
rio de angulo abierto y los tumores pigmentados del seg-
mento posterior.

En el glaucoma pseudoexfolitivo es la biomicroscopia
quien tiene la palabra para diferenciar estas entidades, pues
la falta de material SXF en la capsula anterior del cristalino,
en el iris, en la pupila y en el angulo camerular sera de mu-
cha ayuda para rotular el cuadro.
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nivel de la membrana de Descemet o alteraciones del rebor-
de pupilar. Al estudio del angulo puede agregarse comprobar
la inexistencia de sinequias periféricas anteriores.

El glaucoma primario de dngulo abierto es otra afeccion
que merece ser diferenciada y en tal caso también sera la
biomicroscopia la que mostrara la falta del defecto de tran-
siluminacion como la ausencia de dispersion pigmentaria.
Tampoco, por supuesto, la gonioscopia podra evidenciar el
tipico anillo pigmentado, pues éste falta en el GPAA.

Con respecto de los tumores pigmentados del segmento
posterior, el autor recuerda un paciente que fue derivado
para realizarle una trabeculoplastia, cuando en realidad lo
que tenia era un melanoma del cuerpo ciliar, el cual era mu-
cho mejor visto practicando una depresion escleral. Algunos
melanomas del cuerpo ciliar con invasion en la camara an-
terior suelen provocar una dispersiéon de pigmento lo sufi-
cientemente importante como para bloquear el trabeculado
y provocar un aumento de la PIO. También se encuentra des-
cripto el diagnostico diferencial con el melanoma en anillo.

Tratamiento

En cuanto a la terapéutica médica ésta debe efectuarse so-
bre la base de colirios hipotensores oculares (betabloquean-
tes, alfaagonistas o IAC topicos).

La experiencia con el uso del latanoprost u otros analogos
de las prostaglandinas no es abundante aunque hasta hoy
no se ha podido comprobar ninguna reaccion adversa al
respecto. Sin embargo hay que observar mucha prudencia
y mejor experiencia con su empleo pues no se debe olvidar
que estas drogas provocan una acumulacion de pigmento
en el iris.

Hay en la actualidad varios autores que proponen usar
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pilocarpina, pues con ésta se podria esperar que el iris se
aplane y de esta forma alejarlo de las fibras zonulares (he-
cho demostrado mediante la biomicroscopia ultrasdnica). Es
conveniente conocer la relacion entre el glaucoma pigmen-
tario y las degeneraciones retinales para evaluar la conve-
niencia del empleo de este midtico y en caso de utilizarlo
habra pues que estudiar previamente la retina periférica, ya
que como en el Modulo 6, ha sido demostrada la generacion
de un desprendimiento de retina al inicio del tratamiento
pilocarpinico en algunos de estos pacientes.

Saliendo de las drogas, la trabeculoplastia se ha mostrado
como un procedimiento efectivo para los pacientes con pre-
siones intraoculares de entre los 26 y 28 mmHg.

Es realmente sencillo llevarla a cabo, puesto que el nume-
roso pigmento que tiene el trabeculado produce buenas ci-
catrices. A pesar de esta ventaja hay que tener en cuenta que
la cantidad de pigmento obliga al cirujano a ser precavido, o
dicho de otra forma, intentar probar niveles de energia mas
bajos que para angulos con menor cantidad de pigmento, ya
que la cicatriz que se produciria podria ser perjudicial si los
niveles de energia empleados son elevados.

Diferentes autores proponen realizar una iridotomia junto
con la trabeculoplastia, para de esta forma también alejar las
fibras zonulares del epitelio pigmentario de la cara posterior
del iris y prevenir mayor dispersion pigmentaria (reversion
del bloqueo pupilar inverso).

Con respecto de la cirugia filtrante, ésta no muestra gran-
des diferencias con respecto de la que se efectua para con el
GPAA. Hace ya mas de una década que en Alemania, Jaco-
bi, Dietlin y Krigelstein propusieron la aspiracion trabecular
quirurgica con aparentemente buenos resultados quirurgi-
cos a mediano plazo en glaucomas pigmentarios de no larga
data, es decir en aquellos que no presenten dafio trabecular
importante ni trabeculoplastia previa.

El autor estima que en el futuro se podria combinar esta
técnica operatoria a la iridotomia propuesta por Karikchoff,
para los primeros estadios de esta enfermedad.
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B. Glaucoma pseudoexfoliativo

El sindrome pseudoexfoliativo se distingue por la pre-
sencia de un material fibrilo-granular en todo el segmento
anterior del ojo, que puede o no estar acompafiado de una
dispersiéon pigmentaria.

Fue en 1917 cuando Lindberg describié por primera vez
un material gris azulado en el borde pupilar. Luego de nu-
merosos escritos sobre el tema, en 1954 Dvorak-Theobald
ratifico la presencia de material ajeno a la capsula anterior
cristalina y lo llama “pseudoexfoliacion capsular”

Desde entonces se lo bautiz6 con diferentes denominacio-
nes: glaucoma capsular, seudoexfoliacion capsular, degene-
racion fibrilar epitelio capsular del cristalino, etc. El autor
lo llamara glaucoma pseudoexfoliativo (SXF).

Los indices de prevalencia dentro de la poblacion varian
enormemente, ya sea por los signos empleados, la edad de
la gente, poblacion glaucomatosa, etc. Sin embargo, parece
ser mas frecuente en paises escandinavos y mucho menos
comun en personas de raza negra en los Estados Unidos.
Si en cambio pudo demostrarse su relacién con la edad. Al
respecto, en el estudio de Framingham se encontré mayor
frecuencia en pacientes mayores de 75 afios (casi 5%) con
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Glaucoma
pseudoexfoliativo.
Esquema de la
delaminacién capsular.
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respecto de menores de 60 afios (un 2%). También la edad
juega un rol en cuanto a la bilateralidad de la entidad. Pa-
cientes con glaucoma SXF en un ojo tienen mayores posi-
bilidades de desarrollar glaucoma en el otro ojo que el resto
de la poblacion.

Manifestaciones clinicas

El signo mas caracteristico de esta entidad es el descrito
por Lindberg. Los depdsitos blanco celestes o blanco grisa-
ceos en el borde pupilar, semejantes a la ceniza, que pueden
inclusive llegar a depositarse en la cara anterior del iris,
como colgandose del reborde pupilar. En casos en que es
dificil visualizarlos, esto se facilita utilizando la lente de
gonioscopia y viendo el reborde iridiano de frente (ilus. 9).

Otra peculiaridad clinica son los defectos de la capa pig-
mentaria del iris. Se visualizan por transiluminacion y se
ven en la zona circumpupilar, a diferencia de los defectos
en el sindrome pigmentario en que estos son de la media
periferia.

También es facil de apreciar la atrofia del reborde pupilar
o liseré pigmentario. Quizas éste sea un signo muy precoz.

Las alteraciones en el cristalino son otro signo muy im-
portante. Estos corpusculos se depositan en la capsula ante-
rior, para lo cual es conveniente dilatar la pupila.

Se ven tres zonas. En la periferia estan los depositos que
se prolongan hacia el centro. Esta drea tiene aspecto granu-
lar. En la zona central sélo se ven las prolongaciones antes
mencionadas. Es blanco grisidcea, granulada, con la forma
que imita a la de la pupila (en los colobomas de pupila esta
zona tiene la misma forma que el coloboma). Estas altera-
ciones no provocan modificaciones en la vision (ilus. 10, 12
y 13 e ilus. 11).

Es interesante sefialar que no pocas veces el material exfo-
liativo puede asentar en el endotelio corneal y hasta en la
cara anterior del vitreo en ojos afaquicos (ilus. 14 y 15).

También se aprecian depodsitos a nivel de la zonula y de
los cuerpos ciliares. En pacientes con coloboma de pupila
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o en afaquicos con buena midriasis es posible ver las ca-
bezas del cuerpo ciliar con una imagen como nevada. Es
muy importante destacar la mayor fragilidad de la zénula
de estos pacientes, ya que puede derivar en una luxacion o
subluxacion espontanea del cristalino. Esto mismo también
explica la necesidad de realizar maniobras muy delicadas en
caso de una cirugia de catarata.

Asimismo, el seno camerular presenta un angulo abier-
to con moderada presencia de pigmento donde también se
puede ver la presencia de material de SXF en su zona infe-
rior. Es importante describir una linea de pigmento que se
ubica por fuera de la linea de Schwalbe, hacia la cérnea. Es
ondulada, de pigmento fino, que cuando existe lo tiene en
gran cantidad y que se puede ver directamente sin gonios-
copia en la cara posterior de la cornea.

Este signo es muy precoz, tanto que se lo podria ver antes
del depdsito del material de SXF en cristalino. Se la conoce
en el mundo como linea de Sampaolesi, ya que fue él quien
primero la describio e interpreto.
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Histopatologia

Sampaolesi la describe como una sustancia de depdsito,
extracelular, formada por fibrillas y subunidades filamen-
tosas embebidas en sustancia amorfa. Por su perfil en ami-
nodcidos se la relaciona con sustancia similar al amiloide,
elastina (microfibrillas elasticas) y proteoglicanos (porciéon
no coldgena de las membranas basales).

Se puede también observar esta sustancia en la cara ante-
rior del iris, en el seno camerular, en el reborde pupilar y en
las fibras zonulares. En estas ultimas, se suele asimismo ver
hasta una fragmentacion de dichas fibras.

Tratamiento médico

Es necesario realizar una gonioscopia para diferenciar un
angulo estrecho de uno abierto y recién a partir de ahi a
encarar el tratamiento médico.

Si se trata de un seno estrecho sera con midticos y, si fuera
necesario, con hipotensores oculares topicos. Ante un angu-
lo abierto, el planteo sera semejante a un GCAA.



Se debe de tener en cuenta que el tratamiento médico del
glaucoma SXF no tiene tanto éxito como el GCAA. Diferen-
tes estadisticas demuestran que este tipo de glaucoma es de
mas dificil manejo que el GCAA, independientemente de que
las drogas a utilizarse sean semejantes.

Ademas hay que considerar que en la SXF capsular fue
demostrada una mayor permeabilidad de la barrera hemato-
ocular y, si bien no se han informado incidentes, los analo-
gos a las prostaglanidinas también actuarian a este nivel.

Tratamiento quirurgico

El tratamiento quirdrgico puede ser encarado con laser (fo-
tocirugia) o el convencional.

En cuanto a la trabeculoplastia —técnica indicada para el
SXF- tiene buenos resultados y muchos adeptos. Hay estu-
dios que demostraron éxitos a mediano plazo pero lamenta-
blemente los estudios a largo plazo (8 a 10 afos) exhiben un
pobre manejo de la PIO mediante esta técnica, comparable a
los resultados obtenidos en el glaucoma primario de angulo
abierto.

Con respecto del tratamiento quirurgico, el glaucoma SXF
no presenta demasiadas diferencias con el GCAA. Los re-
sultados de la cirugia son semejantes, como también lo son
los cuidados pre y postoperatorios utilizando las diferentes
técnicas que hoy en dia se practican.

Tal vez la unica excepcion pueda ser la de poder realizar
una aspiracion trabecular en oportunidad de una cirugia de
catarata.

Manejo de la cirugia de la catarata en pacientes con
SXF

Tal como ya se dijo en algun parrafo previo a éste, es bien
conocido por los cirujanos de catarata el cuadro de la SXF.

Hace ya mucho tiempo que fue descrito el aumento de
la fragilidad zonular en estos pacientes. Hay trabajos que
demuestran la fragmentacion microscopica de las fibras zo-
nulares.

Las estadisticas de cirugias extracapsulares con mayores
complicaciones del tipo de la salida de vitreo intraoperatoria
son mayores en pacientes con SXF. Por lo tanto, es reco-
mendable tomar mayores precauciones ante la necesidad de
realizar una facoexéresis en pacientes portadores de glauco-
ma pseudoexfoliativo. Tampoco debe minimizarse la mala
dilatacion pupilar que estos ojos presentan.
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piricamente practican la oftalmologia. Organizada por el
Consejo Argentino de Oftalmologia y la Universidad Catdli-
ca de Salta, funciona desde 1993 y su experiencia

no solo se proyecta a la Argentina. Desde su cuarta edi-
cion se expandid a Latinoamérica, incorporando alumnos
de practicamente todo el continente. Sus mddulos son la
base teorica en los que participan los mas destacados pro-
fesionales del pais y del mundo. Cada texto aborda un tema
especifico y asi se convierte no sélo en una herramienta de
estudio, sino también en un material de consulta perma-
nente y fundamental.






