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Resumen

Objetivo: Exponer dos casos de sindrome iridocorneoendotelial (SICE), Cogan-Reese (CR) o iris nevus y atrofia progresiva
de iris (API). Describir el sindrome de Chandler (CH). Puntualizar la clinica, enumerar diagndsticos diferenciales frente a una
hipertension ocular unilateral con diagrama de flujo.

Métodos: Estudio descriptivo y reporte de casos, S. CR, APl y S.CH. Ambos pacientes se presentaron con dolor, ojo rojo, baja
vision, presion ocular (PIO) 50 mmHg y antecedentes de glaucoma en un ojo. Sendos intervenidos previamente: trabeculec-
tomia en uno y catarata en el otro. La PIO con medicacién no se controld.

La biomicroscopfa evidencié pupila discérica, excéntrica, edema corneal, sinequias anteriores, iris atréfico y en el sindrome de
Cogan-Reese, orificios y ndédulos iridianos. La gonioscopfa mostré un ostium no permeable en el caso del paciente trabecu-
lectomizado.

El campo visual evidenciaba escotomas en tinel y el HRT en fase terminal en los ojos afectados.

En ambos casos se intervino quirtirgicamente, colocdndose un implante valvular de Ahmed flexible y 5-FU postoperatorio.
Resultados: La PIO al mes de operados sin medicacién:15 mmHg y agudeza visual 20/200. Al cuarto mes PIO 24 en la APTy
26 mmHg en el Cogan Reese. Se agregé timolol 0,5. A los 6 meses en ambos, PIO 15 mmHg y agudeza visual 20/80. Campo
visual estable. Resolvi6 el edema corneal. Los ojos congéneres mantuvieron PIO y funciones visuales normales.
Conclusiones: El SICE tiene un elevado riesgo de falla quirtirgica en la trabeculectomia por endotelizacién de la ampolla. La
tasa de éxito si se repite la cirugfa es baja. Los dispositivos de drenaje con antimetabolitos es el tratamiento mds indicado. Existe
elevacién de PIO postoperatoria. Los corticoides tdpicos mejoran la evolucién posquirtirgica. La etiologfa del SICE no es clara;
la clave en el mejor prondstico visual es controlar el glaucoma. La semiologfa iridiana —gonioscopia y UBM— determinan el
diagnéstico diferencial ante un cuadro de hipertensién ocular unilateral de dificil manejo.

Palabras clave: glaucoma, sindrome iridocorneoendotelial, sindrome iris nevus, Cogan-Reese, glaucoma refractario, glaucoma
unilateral.

Iridocorneal endothelial syndrome: a diagnostic scheme when it is
associated with unilateral ocular hypertension

Abstract

Objective: To report two cases of iridocorneal endothelial (ICE) syndrome, Cogan-Reese syndrome (CRS) or iris nevus and
progressive iris atrophy (PIA). To describe Chandler syndrome (CS), specify the clinical features, list the differential diagnoses
in the presence of unilateral ocular hypertension, with inclusion of a flow chart.

Methods: Descriptive study and case reports of CRS, PIA and CS. Both patients presented with pain, red eye, low vision,
intraocular pressure (IOP) of 50 mmHg and a history of unilateral glaucoma. One of them had undergone trabeculectomy
and the other had had cataract surgery. IOP remained uncontrolled with medication. Biomicroscopy revealed a dyscoric and
eccentric pupil, corneal edema, anterior synechiae and an atrophic iris and, in Cogan-Reese syndrome, iridic holes and nodule
formation. Gonioscopy evidenced a non-permeable ostium in the trabeculectomized patient. The visual field had tunnel-sha-
ped scotomata and according to HRT, affected eyes were in end stage. Both cases underwent surgical treatment, with implan-
tation of a flexible Ahmed valve and postoperative use of 5-FU.

Results: One month postoperatively, the IOP with no medication was 15 mmHg with a visual acuity of 20/200. At 4 months
postoperatively the IOP was 24 mmHg in PIA and 26 mmHg in CRS. Timolol 0.5% was added. At 6 months, the IOP was
15 mmHg and the visual acuity, 20/80 in both patients. The visual field remained stable. Corneal edema resolved. The fellow
eyes maintained their normal IOP and visual function.
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Conclusions: ICE syndrome has an elevated risk of surgical failure in trabeculectomy due to endothelialization of the filtering
bleb. The success rate if surgery is repeated is low. Use of drainage devices with antimetabolites is the treatment of choice;
however, there is postoperative IOP elevation, but topical corticosteroids improve postoperative evolution. The etiology of
ICE syndrome remains unclear; however, the key for a better visual prognosis is management of glaucoma. The semiology of
the iris —gonioscopy and UBM— is determinant for differential diagnosis when faced with unilateral ocular hypertension of
difficult management.

Keywords: glaucoma, iridocorneal endothelial syndrome, iris nevus syndrome, Cogan-Reese syndrome, refractory glaucoma,
unilateral glaucoma.

Sindrome endotelial iridocorneana: esquema diagnostico ante uma
hipertensao ocular unilateral

Resumo

Objetivo: Expor dois casos da sindrome endotelial iridocorneana (SEI), Cogan-Reese (CR) ou sindrome do nevo da iris e atro-
fia progressiva da iris (API). Descrever a sindrome de Chandler (CH). Concretizar a clinica, enumerar diagnésticos diferenciais
frente a uma hipertensio ocular unilateral com diagrama de fluxo.

Métodos: Estudo descritivo e reporte de casos, S. CR, API e S.CH. Ambos os pacientes se apresentaram com dor, olho roxo,
baixa visio, pressio ocular (PIO) 50 mmHg e antecedentes de glaucoma num olho. Cada um tinha sido intervindo previa-
mente: trabeculectomia em um e catarata no outro. A PIO com medicagio nio foi controlada. A biomicroscopia evidenciou
pupila discérica, excéntrica, edema corneano, sinéquias anteriores, iris atréfica e na sindrome de Cogan-Reese, orificios e né-
dulos iridianos. A gonioscopia mostrou um ostium nio permedvel no caso do paciente com trabeculectomia. O campo visual
evidenciava escotomas no tinel e o HRT em fase terminal nos olhos afetados. Em ambos os casos houve intervencio cirtirgica
e foi colocado um implante valvular de Ahmed flexivel e 5-FU pés-operatorio.

Resultados: Logo de um més da operagio sem medica¢o, a PIO: 15 mmHg e acuidade visual 20/200. Logo de quatro meses,
PIO 24 na API e 26 mmHg no Cogan Reese. Adicionou-se timolol 0,5. Depois de seis meses (em ambos os casos), PIO 15
mmHg e acuidade visual 20/80. Campo visual estdvel. O edema corneano foi resolvido. Os olhos congéneres mantiveram PIO
e fungoes visuais normais.

Conclusdes: A SEI tem um elevado risco de falha cirtirgica na trabeculectomia por endotelizagio da ampola. A taxa de sucesso
da cirurgia repetida ¢é baixa. Os dispositivos de drenagem com antimetabdlitos é o tratamento mais indicado. Existe elevagio
de PIO pés-operatéria. Os corticoides tdpicos melhoram a evolugao pés-cirtirgica. A etiologia da SEI nio é clara; a chave no
melhor progndstico visual é controlar o glaucoma. A semiologia iridiana —gonioscopia ¢ UBM— determina o diagndstico
diferencial ante um quadro de hipertensio ocular unilateral de dificil tratamento.

Palavras chave: glaucoma, sindrome endotelial iridocorneana, sindrome do nevo da iris, Cogan-Reese, glaucoma refratdrio,
glaucoma unilateral.
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Figura 1. Cogan Reese. Biomicroscopia bajo [dmpara de hendidura Ol.
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Figura 2. Biomicroscopia. Trabeculectomia: ampolla plana y cicatrizada mds adelgazamiento escleral.

Introduccién

Se define como sindrome iridocorneoendotelial
(SICE) a la patologfa ocular asociada con alteracio-
nes metapldsicas del endotelio corneal que origi-
nan una degeneracién proliferativa primaria'~.

Posee tres subtipos: la atrofia progresiva o esen-
cial del iris (API), el iris nevus o sindrome de Cogan
Reese (SCR) y el sindrome de Chandler (SCH).

El primer caso fue descripto por Chandler en
1956 y el término ICE fue sugerido por Eagle en
1979'.

Epidemiologia

La etiologfa es desconocida. Una hipétesis los
asocia con una infeccién viral por virus Epstein
Barr o Herpes simple, encontrdndose leucocitos po-
limorfonucleares entre las células afectadas®®.

Patogenia

Los cambios en el endotelio corneal se deben
a una metaplasia originada por una proliferacién
anormal de las células de la cresta neural. Esta me-
taplasia forma una membrana’ producto de una
proliferacién de células endoteliales, membrana
basal y Descemet junto con depésito de coldgeno
anormal® 87,

Esta membrana se extiende sectorialmente al en-
dotelio corneal, iris y trabeculado, originando una
endotelizacién de las estructuras, lo que conlleva a
una progresiva obstruccién trabecular y sinequias
anteriores periféricas.

A la microscopia especular'® se observan célu-
las endoteliales planas con cambios epitelioides,
capa coldgena VIII extracelular, mayor grosor de
la membrana de Descemet, células melanociticas
y granulos de melanina, ademds de polimegatismo
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Figura 3. Gonioscopia Ol. Goniodisgenesias en bridas que sobrepasan el
trabeculado casi en 360°, sinequias extensas, dispersién pigmentaria y
ostium no permeable.

y pleomorfismo''. Se describe a la “célula ICE”
como a una gran célula endotelial rodeada de un
drea oscura y una mancha brillante central. Esta
tipica célula se localiza en dreas de la cornea dédn-
dole el aspecto martillado plateado y pérdida de la
hexagonalidad''.

Caso 1

Paciente femenina de 68 afnos se presenté con
dolor agudo y disminucién visual en su ojo iz-
quierdo (OI) de 72 horas de evolucién. Entre sus
antecedentes personales refirié tener glaucoma en
su ojo OI desde hacfa 20 anos. Su ojo derecho
(OD) nunca present6 patologia. Habia recibido
una intervencién quirdrgica de glaucoma en el ojo
afectado 4 anos antes (trabeculectomia con mito-
micina C intraoperatoria). No presentaba antece-
dentes generales sistémicos.

La agudeza visual (AV) a la consulta con correc-
cién: -2 D en ambos ojos (AO) era en OD: 20/20
y en OI cuentadedos a 60 cm.

La PIO sin medicacién era 12 en OD y 58
mmHg en OL

Figura 4. Campo visual computarizado. OD: valores limite. Ol: defecto
escotomatoso profundo.
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Figura 5. HRT. OD: excavacién aumentada con ANR conservado. Ol: compromiso del ANR severo, fase terminal.

La biomicrocopia bajo ldmpara de hendidura
mostré en el OI pupila discérica y excéntrica ha-
cia hora II (fig. 1), iris heterocrémico con sectores
de atrofia inferior, orificios y nédulos pigmentados
agrupados en hora XII a VI, ectropién uveal y si-
nequias anteriores periféricas (fig. 1), y leve edema
corneal endotelial en un sector.

En hora XII se observé herida de la trabeculec-
tomfa con ampolla plana y cicatrizada mds adelga-
zamiento escleral adyacente (figs. 2).

En AO el reflejo rojo estaba levemente dismi-
nuido, dado catarata nuclear + y el OD no presen-
taba otras particularidades.

La paquimetria ultrasénica central del OD era
582 y en OI, 592Um.

A la gonioscopia el OD mostré el dngulo abier-
to con goniodisgenesias aisladas y el OI estrecho y
cerrado en horas I y II, goniodisgenesias en bridas

que sobrepasaban el trabeculado casi en 360°, si-
nequias extensas, dispersién pigmentaria y ostium
no permeable (fig. 3).

Al fondo de ojos del disco éptico, en el OD la
excavacion era 0.5 con buen anillo neurorretinal y
en el OI excavacién 0.9, pdlido, sin respetar regla
ISN'T.

El campo visual computarizado Humphrey 24.2
mostré en el OD valores limite y en OI se observd
un defecto escotomatoso profundo en forma de ti-
nel mds remanente temporal (fig. 4).

El HRT mostr6 en el OD excavacién aumen-
tada con anillo neurorretinal conservado y el OI
compromiso severo del anillo en fase terminal (fig.
5).

Se indicé de inmediato medicacién tépica: ti-
molol, dorzolamida, brimonidina, latanoprost y
acetazolamida oral 250mgr/d x2. La PIO posme-
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dicacién fue de 9/24 mmHg. El OI se intervino
quirargicamente colocindose un implante valvular
de Ahmed flexible mds 3 aplicaciones inyectables
postoperatorias de 5-FU (5 mg).

Al mes la PIO sin medicacién en el OI fue de
15 mmHg y la AV 20/200. A los 4 meses la cur-
va diaria de presién mostrd los siguientes valores;
OD: 12/ 15/15/ 14 y OI: 24/ 20/ 19/ 21, por lo
cual se agregé maleato de timolol 0,5% en OI. A
los 6 meses la PIO en OD sin medicacién fue 12y
en Ol con medicacién, 15 mmHg. La AV mejoré
a 20/80 en Ol y el campo visual mostré defectos
estables

Figura 8. Atrofia progresiva de iris. Biomicroscopia bajo ldmpara de
hendidura. Edema corneal epitelial leve, aspecto martillado plateado,
bullas, pseudofaquia y atrofia sectorial del iris con agujeros. Imagen luego
de la cirugia.
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Figura 7. Biomicroscopia bajo lampara de hendidura OI. No se observan particularidades.

Caso 2

Paciente masculino de 62 afos de edad que es
derivado para tratamiento por dolor, visién borro-
sa e hipertensién ocular refractaria en su OD, de
48 horas de evolucién. Los antecedentes oftalmo-
16gicos referidos eran: glaucoma en su OD desde
hacia 2 afos, dos cirugfas de pterigién y un ano
antes, cirugfa de catarata con facoemulsificacién
mds colocacién de lente intraocular. No referfa an-
tecedentes sistémicos ni familiares.

La AV de lejos sin correccién era en OD: 20/200
y 20/25 en OL.

La PIO al ingreso en el OD era 35y 16 mmHg
en OI. Se medicé con timolol mas dorzolamida en
combinacién fija, travoprost y acetazolamida oral

250mgr /dia no regulando la PIO. La paquimetria
ultrasénica central era 518 Um en OD y 566 Um
en Ol

A la biomicroscopia el OD presentaba edema
corneal con aspecto martillado plateado, bullas,
pseudofaquia y atrofia sectorial del iris con aguje-
ros (fig. 6) y el Ol sin particularidades (fig. 7).

La gonioscopia del OD mostré goniosinequias y
goniodisgenesias en 360° que en sectores sobrepa-
saban el trabeculado y el OI abierto.

Al fondo de ojos el OD no respetaba regla del
ISN’T con excavacidn en relacién horizontal/verti-
cal: 0.6 x 0.7 y en OI normal.

El campo visual computarizado Humphrey 24.2
mostr6 en el OD una depresion generalizada y es-
calén nasal. El OI mostré valores limite (fig. 8).
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Figura 8. Campo visual computarizado. OD: depresion generalizada y escalén nasal. Ol

Se decidié operar el OD y se coloc6 un implante
valvular de Ahmed flexible y en el postoperatorio
se aplicé una inyeccion de 5-Fu (5 mg) al detectar
fibrosis (fig. 9).

La PIO postoperatoria inmediata fue de 14; 19
a los 3 meses y a los 6 mes 20 mmHg sin medica-
cién.

A la biomicroscopia se aprecié disminucién del
edema corneal.

La AV sin correccién en el OD mejoré 20/30.
Para resolver la disminucién matinal de visién que
referia, se adicioné una gota de solucién hiperténi-
ca de cloruro de sodio lo cual mejord el sintoma.

El campo visual computarizado a largo plazo se
mantuvo estable.

Resultados

Ambos casos regularon la PIO satisfactoriamen-
te y se pudo detener la enfermedad.

Una vez operados, los SICE tienen un elevado
riesgo de falla quirtrgica por endotelizacién de
ampolla. La tasa de éxito es baja si se repite otra
cirugfa filtrante. La colocacién de un dispositivo de

drenaje con utilizacién de antimetabolitos como
terapia coadyuvante es lo mds indicado®> > >,
Si ocurre una elevacién de PIO postoperatoria se
debe manejarlo médicamente con drogas antiglau-
comatosas y con corticoides tépicos que mejoran la
cicatrizacién e inflamacién posquirtirgica'".

Algunos autores sugieren el uso de antivirales t6-
picos y sistémicos'. El futuro del tratamiento en el
SICE es la inmunomodulacién, por ejemplo el uso
de inmunotoxinas que inhiben la proliferacién del
endotelio corneal humano®? 3.

Discusiéon

Clinica

La edad de aparicién del ICE es entre los 30 a 50
afios. Afecta principalmente al sexo femenino. No

se asocia con trastornos sistémicos!?, no es heredi-
tario y lentamente progresivo'*.
Los pacientes consultan por dolor, ojo rojo y/o

visién borrosa®.

. 25 .



Oftalmologia Clinica y Experimental

Figura 9. Implante valvular de Ahmed.

A la semiologia se aprecian heterocromia, atrofia
del iris en sectores y cérnea con aspecto martillado
plata®®.

El ojo contralateral puede presentar cambios
aislados del endotelio corneal y pigmentacién iri-
diana''.

En el 77% de los casos el edema corneal crénico
es producto de que la “célula ICE” no estd capaci-
tada para mantener la deturgencia corneal y de que
la migracién celular no deja espacio al endotelio
normal>8,

A la gonioscopia el dngulo inicialmente se abre
con linea de Schwalbe, procesos iridianos promi-
nentes y dispersién pigmentaria trabecular. En el
SCR se hallan nédulos iridianos en el cuadrante
afectado, coincidiendo con la mayor prominencia
de los procesos iridianos y estrechez angular’. Las

sinequias anteriores periféricas (SAP) aparecen en
estadios avanzados. Finalmente se desarrollard un
glaucoma de dngulo cerrado secundario.

Algunos casos presentan cierre angular no aso-
ciado a SAP’.

El disco 6ptico puede presentar una apariencia
normal y ser excavado (incluso bilateralmente) a
veces con neovasos y edema'®"”.

Cada subtipo de sindrome ICE tiene caracteris-
ticas especificas’ .

En el sindrome de Cogan Reese o iris nevus se
encuentran en la superficie del iris nédulos pig-
mentados pedunculados, rodeados por estroma
plano'®. En la API, corectopia, atrofia del estroma
iridiano, ectropién uveal y agujeros, mds marca-
dos en el sector de mayor atrofia. Hay dos tipos de
agujeros de iris: el fundido o “melting”, asociado a
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Fuchs
Posner
Herpes simple

Trauma
Hemorragia

Cierre angular
Bloqueo pupilar

Figura 10. Diagrama de flujo.

isquemia, y el estirado o “stretch” adelgazado en el
sector opuesto a la deformacién pupila'.

En el sindrome de Chandler, que es el subtipo
mds frecuente, se halla un manifiesto edema cor-
neal producto de la descompensacién y minimos
cambios iridianos®.

La descompensacién corneal sucede entre el
46% y el 89% de los casos.

El SICE es causa de hipertension ocular unila-
terall-Z, 11, 18.

Si bien en el ojo contralateral se han identificado
cambios en la cérnea y en el dngulo, es infrecuente
el glaucoma'® !> '8, Este aparece en forma tardia del
50% al 70% de los casos; frecuente y severo en C.R
y API, refractarios al tratamiento médico.

La ultrabiomicroscopia ultrasénica (UBM) y el
recuento endotelial permiten diferenciar los subti-
pos® 12:20,

En la UBM se halla el 4ngulo estrecho con for-
ma “arborizada’, sinequias como puentes y una

Elevacion presion
venosa

Retinal Cortisonico

TVCR
neovascular
Cirugia VR
TVCR = trombosis de
vena central de retina
VR = vitreorretinal

membrana que lo tapiza, tipica del CR. La cimara
anterior central es poco profunda: 2.25 mm (SD
0.32)°.

El recuento endotelial es atil para diferenciar es-
tadios y prondstico® 7 4.

Diagnéstico diferencial

Se realizard una descripcién de los diagnésticos
diferenciales de los SICE haciendo énfasis en la pa-
tologfa glaucomatosa.

Ante un caso de hipertension ocular unilateral se
deben diferenciar patologias que afecten en forma
primaria o secundaria al globo ocular’.

Para ello se debe disefiar un diagrama de flujo
que muestra como se llega al diagnéstico paso a
paso (figs. 10y 11).

Se deben descartar las uveitis hipertensivas como
el sindrome de Posner Schlossman, Fuchs y Herpes
simple!®14,
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Figura 11. Diagrama de flujo.

Un cierre angular agudo secundario puede de-
berse a drogas, hemorragia, trauma, elevacién de
presién venosa epiescleral, plateau o cortisénico.

Otros diagnésticos a tener en cuenta son el glau-
coma neovascular secundario a cirugfa vitreorreti-
nal o epitelizacién de cdmara anterior.

La distrofia polimorfa posterior y endotelial de
Fuchs se pueden confundir con el sindrome de
Chandler. En estas patologias de tener en cuenta la
bilateralidad, la ausencia de alteraciones en iris y el
compromiso difuso corneal posterior'™'.

El SICE puede asemejarse al sindrome de Axen-
feld-Rieger; la aniridia e iridosquisis son de afec-
cién bilateral.

En el CR hay que diferenciar los nédulos iri-
dianos de la neurofibromatosis, ya que en ésta son
bilaterales, planos y no bien delimitados. Descartar
a su vez melanomas, nevus y melanocitoma’'¢.

Otras patologias con nédulos en el iris para dife-
renciar son los nédulos inflamatorios de la lepra, la
sifilis, la tuberculosis y la sarcoidosis® 7> '5-1¢.

Neurofibromatosis

Sarcoidosis

Tratamiento

El tratamiento médico es al principio sintomd-
tico si hay edema corneal u ojo seco, con solucién
hiperténica de cloruro de sodio y ligrimas artificia-
les. Si aparece glaucoma el manejo al comienzo es
con drogas antiglaucomatosas indicando de a una
droga por vez, dado que son muy resistentes.

El tratamiento con ldser como la trabeculoplas-
tia e iridotomia periférica tienen poco éxito.

La cirugfa termina siendo la consideracién final
y la técnica de primera eleccion es la trabeculecto-
mia en la mayoria de los trabajos consultados. Sin
embargo, dado la endotelizacién del segmento an-
terior, al haber cambios metaplésicos permanentes,
se ocluye el ostium. Si se repite la trabeculectomia
el porcentaje de éxito declina entre un 43% y un
64%'> "> Esto conduce a que se deba medicar a
posteriori y/o revisar quirtirgicamente la ampolla
dado su insuficiencia por fibrosis, inflamacién y
progresiva cicatrizacién® > 7.
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La colocacién de dispositivos de drenaje serfa lo
mds indicado.
En casos de descompensacién corneal, la quera-

toplastia penetrante es el tratamiento de eleccién®
14-15

Conclusiones

En el SICE la etiologfa no es clara® 8. La clave

del buen prondstico visual es el control del glau-
coma ya que esto también ayudard a disminuir el
edema corneal que acompana a esta patologia.

Se debe realizar una adecuada semiologia iri-
diana y gonioscdpica, importantes para realizar el
diagnéstico diferencial'®".

Hay que considerar a este sindrome ante un
cuadro de hipertensién ocular unilateral de dificil
manejo'®%.
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